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雪量-1. 緒 C:I 
胎児性軟骨異栄養症は 1892年 Kaufmann(18)及び其の門下により命名確立されたが，病名
は病態論とともに変濯を重ねたもので，イ句偉病に類似を求めた Glisson (1906)等の「先天性
向偉病J，r仮性的偉病J，r短肢性的偉病J，クレチン病と同一視した Virchow(均 (2η(1853)等
の「先天性クレチン病J，r先天性粘液水腫j，r甲状腺発育障碍症j，軟骨炎とする「先天性軟骨
炎j，骨硬化像に著目した「先天性骨硬化症j，その他「軟骨軟化性短肢症J等があり，叉，本
症の病因に就ては諸説百出し，遺伝説では Fairbanks，Romberg，Klein，Schemensky， 
Chiari/6) Jaroschy，Glassner，Boekh，Porter，Swoboda，Clarke，Guggisberg，Reisch-
旺， (12)，Herschan，Frangenheim，Lannois，Apert，Barrington，bieth Ascho Bauer， 
Kaufmann，Anderson等があり，遺伝形式に就ては Andersonの優性メンデル方式説があ
り，一方，明瞭な遺伝関係を否定する突然変異説もある O 機械的圧迫説として Rindfleisch， 
Klebs，Tendeloo等の羊水過少， Jansen，Ducken，Wheeldon，Schwender等の羊水過多
からの子宮壁による圧迫説，叉， Wiesermannの胎児自身の脂肪過多症による圧迫説があり，
栄養障碍説に Ake(1)のf句偉病因子が母体と胎児に働くとする説があり，内分泌説では Moroく2L 
Stoltzer，Hertoghe，Virchow，Muller，Eberth，Finkbeiner，Hofmeister，La Fetra等
の甲状腺説， Meyer，Kahlstorf，(6) Dietrichのく8)等の胸腺説， Marum，Dietrich等の上皮
小体説， Biedl，Berliner，Jansen，(l3) Ra旺aele等の脳下垂体説， Poncet，Leriche，Lanze， 
Bertoletti等の性腺(機能充進)説があり， Rossleによれば胎生早期では発育に必要な内分
泌臓器の影響は未だ問題になり得ぬと云う。然るに近来，緒方，滝沢教授等により唾液腺内分
泌の研究が推進され，硬組織に対し密接な関係の存する事が実験的に証明され，唾液腺ホルモ
ンとして有効成分“Parotin"が抽出され，主主に本症が原発性無唾液腺症の一環たるやの問題
が考えられるに至った。幸にして千葉大学小児科学教室，東京大学産婦人科学教室，京都大学
産婦人科学教室，東北大学病理学教室，長崎大学病理学教室，京都府立大学産婦人科学教室並
びに病理学教室各位の絶大な御好意の下に，本症胎児及幼児屍材料を検索する機会を得たので
裁に一括報告する次第であるO 
第 4号 千:民阪~;:会雑誌 -367-
2. 癒例材料並がに検索方法
f定例は胎!肥8例 α台生6-7ヶ月合 1.8ヶ月合
1，9ヶ月合1，♀1;10ヶ月合 2，♀1，'1~ I:1::rリ J 1)， 
乳児3例(生後6ケ}:l合 1，11ヶ月♀1，12ヶアi合 
1)計 11例， {ïtJれも定型I~I.J本症例で， N:5J1Jからは児山. 
6例，女児 4例，病引からは軟化担 5例，形成不全
都 5例，不明・ 2刊 1例である。発育対照として犬々の
月年令に一致する胎!舟.及び乳児 11例を検索，)/. I冊
減!括Up，ìi~発育κ就;てはfú~~.こ}，IJ.禁論文(:!'/)を参照したの 
皮!尚・の検索にささlつては，朔.lIud， lJ1.l'Cii Ji'iLrFrl'線1 1:
一応位低. 1協議'F1'.J:古I~ ， 1' 'f i)，1~1，'ilj{.)!杭紘一 r:…応!な慨を 
定め大・々 縦断及び.{il'il断切}:'(を作成，大動脈H概.ね;1
れ~nご11年f仰こ於て.{V'ti縦断切JJtをイ'1 :ったの日J.J:.述[]:.後
3例 H，{ITJれも千?拡大半小開科学教中佐ペ'木教~~~(fJ;1 も 
[，!I)等により臨床~II.Jに稿!j資の上，“ Parotin" による
治療がlifuされたものである。 
3. 各症例の臨尿事項並がに割検事項
症例 (1J (京日1\IU:i't: 1短大〉臨床~JP:J'io" フf~1例。川
、検証F明。身長16cm， ~I?:i~:j 14.5cm，休苅295g， iJ'!r
間20.5cm，女性。身長け'.IFWrJ1fil-:4ヶ月末tこ相当. 
!imj:l~ と ~I叫干のJtL~.側めて J'í日i~"，制裁;"l'3B手口E/，\;~lJf.ì~主
6--7 ケ ):j l'乙 HI当，木症YEの町時n:%t-1î~1守がP陥々訪~lj~に
;i1.:\，、点から胎~1:=.6--7 ケ )1 の Y1 令を判定。t!.9 11刻士11î
も海豹様， _1'.1校長3.2cm，下!校長 3.0cm，組めて
iW" _I:i]iJHi!t， .1: 下!腿のりIJ始ど不能。ザニj込は比較~ll.r大
に見ゅの皮脱却i換に杭み，肋i欧'~I"，守主:M平にi降肢の念
!際機結合総に近く /J'-'JliF'~ .外結合織の別不rjJ:J脈.IE 
併胎n~5 ヶJ1以[jíjに相似する分化を示すo vlrド!協の 
分':BJJWt.i告はエFIマ似!にltLI則i僚.1.陳{札I:D史的!リl包抜1;に
し進捗JtにJ!形成があり，発育はヰ下院JmUN;、こt心rl'，H
.JE科々同級であり1耳下腺とH.しているが抑制府系 
Tl.ia胎片1;:5ヶ月以前の刺純{象てど示すの
症例(J[)(京都府-:~r.医大〉 臨床~;J干明η 肉体 25 才
多政制， IJ~閉の矧}加著しく魚、'1''-1:キ7J，jtl~多症の診断を
受け. l(T:版協 8ヶJj完全館 1Jむな分娩の削検事明。
身長 28cm，休m965g，野iI羽 28cm，身長はJEw~ná
lJ:.6 ヶ月初JjijJに HI~I ， 1:':91抜~!fßめて1;\J.. _I:l阻5.5cm，
"[:)腿6cm， 0脚状，際関筒i の蛾~ÍfÎ'・i状態及ひ:r'j鰍}!lが
あるか im昔、土1・lA員1'1';J Iヨ大， 1;阿部l司王ド，下劫:I'I~'央1J1trr 
1);.、<， Jìll~抑I~r}i!に;tfみ，議モ発~UII名々 i政治，腕時?長
15cm，jl:(筏1.5cm，néì'~I~illlJを 17 cm，Jn:日:33g，劫
.:};;:).腿"']'1;rgめて似，始んどブ)')1ヨ，什ij作市I~ と認め{弘る
，白色淵乏W攻，1)1])'1，Jn~:J:í:1'欧'，l長で，竹端0.5cmはI~古 
し<，市IH:r占学的に， ì'í{ft.lU~~1 はïI吹竹
突起をも1染する数ケの長cに淡キEosin，r~PlJま級制1
包より!氏り，以質枕暫IJn:'w(j'1武)1つてJ1¥、に州連絡する 
な< *11111包rl11は粗5管区つ淡!別;滋j品しJ二j!~ lÎ:IlI!:~~，I~のJI~/îX; 
胞は列、111攻"村ïlのi~，--:19造の路諮{象を礼，li繊維持1:する品 
銑のみ放し核消失、し怨rí!!の虫I~ < ，戒は.被!肢と内外赴 
の別なく均等化し不明瞭な細胞l岱彩イI~ ， :wiにq攻什抑!
胞を許可失欠如した透明虫色形成があり，大なるíI~:(七県
ijf通吃右な1七:病qi令'I/.判竹!ド門性司f行]"可判.吋1比にヨミる-'泣駐山1¥mUnO¥化跡il、/Jは欠〈が多数の劇作!JlIi旬士郎平，l\~;li&:Itに!i~~竹発ず:了不Jih，o.t~li.ïm形成1;事 ヤ刊竹 泣陶 
淵t}古刊部1司刊!巳)~(.に噌 1í::ß
1i卜わ打行浄段仇削 
1什iU付 
iijf
倒!附t1;呼があるの ヅ()腿什什}古対端~f/tï1 i j土".ソ併騨 鳩リ|敗吹於，什』ト哨;描指制品却制 ，f
け止.上り叶枕争悦初制1]叶悦静ナ刊fj;1-行i目，判 州u.1.，廿特牧'jl舟端 川百前徽ajけ"付:y品}勝飲快制i;古持却断1庇Tι， ‘t… ;'jl川存 r荘I~可不判二孔|ゆ附p閃刈j
fiよりi悦躍尚r付す Jt J骨削土:十核友，市i.大 f竹内仰j村Nづ分士1
外車111胞が:の分~JIJ不i閃脈なi欧什K:IIIIJ臼より成り， ;Pfl紫化 かふる結合繊紫と上1lËí l吹fI:.病-~~と tは川.土幻仁r.凶佐白1ι( :j;扶按凶去定刻.↑|関期{係系 tけ;才T認め 
Ii 7l河り叫的引jにこが紡t共毛恥4川{付休!14叫州ト臼‘ 本え司j 法sE骸芦弘，鉱 し，fl.出納する。HI]と!fi?t倒民胎 及弘入する}リ|飲攻什竹1佼手布[すす"るのみで，f古な
什ドLし.， j f牧限欧削:〉1，iE
t縦託， jl虫対端;治品訓i1j目食は;J:上，ト1近丘端;1')大)腿腿"目 '1欧吹リ秋 utで4側!別i浄1特 似外氏〈沈幸翠璃璃~{像iJ.桁h品J内に目悶蹴!月正&に戸同'1P抑iるLカか、 3止!肘 fコ芯 5象良を:bi状正 it日:披将']'削を全く欠き， 
示す0814・ぉMìI政什!闘は日d長及。'1肥大Jil~i不|閃脈でおItr{めて 右"t'}長侵入した什JJtjWI;キ11i合M~紫即ちmfiltl'l~lJJ見抜 Peri-
狭<， ð長いIJI~ 大関内仰く多数の所話Hì欧'丹，，']'倒的:佼 oststreifen に桜し，長dlilh成長~t'lq'll5~終の総合併述。I'~I;
且つ，り，
1 梁は比較的良く保*IMt'm'，により行われ，二次郎]'1イじ 
二次郎総代什質添加除比il改I~II，J良好，什幹部品!i合純'111.: たれ太さ尋常， 'l~'~説wv色も規則的であるが，その I)~ 
'FJ形成も良好，級戦'1~" I'N反Wt:i 部に的変性i訟は規則的で'叶!岐に岐 欧"弥I!llJ包~I(.をi自殺するものがある。'，:pj砕
Jl色!にw:l出H胎IH持され'，1イヒ廿はよく仇1;合級官i成政の斜1')¥l訓i )i'dlÆf11J期間lを児.るの!佐üH~I:fljIl lIせるよ也什高m~H*して 
織は筋繊維品111 く君主ij~iiWl: o 'u!(む。
耳下腺はまIW~学的に)隙JJff*tI織の分 :Ni 構造v :l".不iリl 皮!尚'の表皮)í;:~'i ~ jJifiIll.且っかIJ訟に乏し〈宅街Ij血併使
jl攻'P}決起乏し。く鰯小. Wii始什梁形成も乏しく，ス， 
lt:1T礼1"可'H.け:士示対いJ 恥吋叩君桁昨!?節， J:皮品剖制IJ恥IJi怯;h!J比射d
p引I
忙に.特純i九。~宇羽訓叶:11非作制州州:1川川計刊?刊刊11μl'r-釆めf的白; J船j路空形!成点州tは主叫品認5ν')2 1\仲炉附~lサ;iのl核亥列を示 7形i際手成， ~町断T指{裂全噌等2寄;のi辺!J.行行'1性T司注I:~波E化を{付主宇料fドれ;~し、、， 皮下Il知山市 n純も
し，分舷乏し<lJWi1:古I1と発紋部の区日!!なく， IHi質は 貧， i除!封印1. 府関脇市目。訟の 1:級車:ftにき長前 i'.を認める。
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腺l
く一官湖部!ド)~は:土 j控臨)形~芦均成比を7示丘すが!慨 '6~ 7司羽{丹iであるok内!牒 h 1概時附オねス吋ず充突終性銀鈎i問 
U除耳下腺は分集1持造認総、め， ~W即 i .泊治治冶i.:規却 l 3拘 質質立立.の斜結i合給織k佐j忠剤制 L貝知則 '~， 竹}斡;持咋部波f ~il悦|H胞は矧粒?形捗成乏し リIJI自的 
'13p'舟境界作I~は問者刃:し、に仮!期間iの虫11 くずれてHJ桜し
何者IJに太い 'm'}間部が悦入，小~g内，外総合織の別付:困難で多数の毛主111雌!治;が小 1飲廿，!~七化什は全く見ら
:)1長内に拡践して存l_.，羽!:11:骨子奈は既に管)j活形成L2 れずï:l_ì( ら什Jl~~紫による*，!1令市lH~I;什形成が認められ
関の核列を示し!保体にmr按する部tが1問核列を治・し るの!幻自は義政!国ヨFìi，lj.'，岸"リiJf!_~;乏しく乳明形成賛。皮
桜子形先Ifl包よりなるが， n~Iちに之が 2 ，悶核列の掛1:11: -1;結合n:t&vt相々浮版状， ;;Jiil，力繊維形成は対'!1(;!に比し
管に移行し条紋怖を欠く。か hる羽1:11!:管系と腺関税1. ;乏しくか111い。皮11雪111 ・，j'!g語版界f~にJtJl\:i J協は強制1・~Eo 1lli臓
織は不規則な'(u:間関係にあり，i時皆川i羽淋巴)路形成 v !i)]包駿内毛剤lI;t，1:~ Jfhr~ じ，合気肢は{強かに布し， !li JUL
不明瞭であるの又，F!li・JiUI閉鎖縁形成も不明瞭，条紋 {ìlJl~J&:は貼るが， qlJ繊維;乏しく対!!誌に比し磁化問
"tfi;に:能状形成が認められ，気1!日.した粗大繊維と一点ドr訟は見られなし、。おj関悦核列な有し総条梢2部は 
1除も，~1t'f;ね耳下腺に:司II じた阪を示し，羽l:yIIlYí:糸と JJW1f 交僻~jIØ\'I!l'æU制~vま什N品11吹竹問機に烹統I't'~~こ llØ('1争議位乏
組織の似慨関係は干n々燃然となり耳下腺発有・によじし しく戒は消失し品u;胞IljにvanGieson氏染色に赤染
進捗する。}~fJち本例のl!íjÍ;液腺発育f~t正常胎生 5 -6 'I~E ， --iWは Resorcin-Fuchsin 淡染I'~l:のか11\繊維i鵡
ヶ月に相当する。lJ旬腺悦1をは細胞に乏しく Hassal 設{恕を見る。心筋繊維は繊制!淡明で筋媛・に乏しし、。
小休乏しく且つ小さいものが多し、。政党は淋巴H機 肝臓は1]1予II!JJ担保の淡fりHI~ と W((I:，!il:胎.~I?造:血性初日j包以
)J明.上殊に似たを総めず，被JD}~!は<，1;!:Z1!を見る他者包に総む。1来 
~)F部，牌j寸前1: <i]!lな大抑制D I:~I;床よれ:羽。話足跡!艇に特 
'~{r:縦rll~(~7J<.;的多古tの為!氾心音.IUtiJI;(不
症例('Jl 1(長rJ
記耶明なく，
UJ繊維に乏しし、nfi警は発育尋常の
1'ê~;日穏で!陣織結令純状を認fli性なるが'1耳下腺突'Ft 
能，胎f'ì'I:不i明。 Mf:賑~~ 9ヶn米Mi姉21時i問問血.少駄で し繊細l 乱J~Jtjt物質に乏しし、繊維より成り，対!!誌に比
湖松長l然分娩，第2子。生後干込を少し動かしたが して分業構治不明脈了(， JVJ~防庁;1l1)lf'H;}:放}線状~，:.M:ダu し 
1特泣なく分娩後 2~3 分で弁天。別検事明。身長 26.5 JlJi~休を成しその rll心に腺肢を有し核は制IJI~'~rJト央乃張 
V.~安F外側府JbI;~;!::t開1~1虫なるi.f般ítとに1-，に存し1義成長，胎!J::31.8 cm，獄図22cm~位向，780 g1J!:1，休cm
9 ヶn女性胎児腕。皮!商羽3 々 71.腕状，顕鷲発育ゆ・W~ な手jするが11日胞を少数存し，内NgHこ桜子l~， JI臼休に二互
に近く， とiWJ~:ft~ilIを示し1ダrqaのluJlH乱(-:皮品.li:rlしく核問形の到!依拠ゆて-娘，海約椴，爪の発育も設。.J-..1
iTtI脚;上，下腿の別困難，鞍!11\の I({~*i\ì々不明瞭，下 して 1I1告々完成に近レ。然るに条紋f)~1にj引当する部は
鎖骨然出皮弱。!即時F''.l1.0cc，左右胸院内夫々 1.0 不規則2J¥!lWI:のi安否IJな示し，内!叫には核!邸内JI弘線 
cc 淡賀透明液ありの大)腿怜v;J'. 1iÝ~めてifij度の21!J肢を示 会三~;m治，議成段取形成な< ，制約:乏し〈閉鎖級制形
し，近誠I'P}fiJIは小， i£端大<，除関節ij習は広く， :?: f+~ 成もイリJllfrêt.よる I:Jk 制111l~).を外J'.;{ivこは~~m 々伺平 (I~，し
ii~.ôI0の).'tJI1l1l:~げi;tW之笥)0Í'~な弘之*IIIJJ-Jt(.1j''u¥';['色町に減じ:1itJi&軟什組織りIiJミし，刊弘IJ肢を7は三角錐に近七、 
J主形成も見られず予測1'!;-)特有な条約:1'部の形成を火き1:l'iftJ 
しil政'好基伎に乏しく多数の記状透明慌を認め，~:t~s 地主?に納11:1，の{設を示ずの brrr;.'Il~~は大さ/ト，分岐~:/Ififu
けJII融合し大なる透IU;FX~ となり I I士見守内巣対辺には 寄与lVi・C小~f.大;J，‘外結合織の日IH土耳下腺に比し明l際，
Resorcin-Fuchsin にrø~染する少数の来状に走る Uìì\ 似体は))包 li.:に;苛むIliU対岸1包より成り， 1.除i料開々の大
.Ji;g1の病定は抗例 C HJに;加似灰白色調乏しく I 
総統の嵐長と1繊維機長1ブ 
当吋"る穆際繊維級品Ii・繊維(Asbest-Faser)が網状戒
は東状に走行するの什1~制攻'13・!日のキ1l!1l包柱鋭<， ~I三長
及び!肥大闘は不lV;lID誌となり， I組処に所澗'1Q'J史芸誌が侵
入し生長及び!肥大附を捧茄し似fti'附踏と迎絡，文，
vanGieson氏染色に赤f さも33:下JlJI~に比し大，排社11:'1向釆の分111支は恐慌でj県民­
組織との-1なtm:関係も部員IWJで， if月'm:r'il，ì母~;j;、仰は形
成i明瞭であるが，条紋rwはエF下)JJi!問機21静不規則な
桜列:公示し，桜山F性l民t 治H ?i円桃山Iニ皮糸wt: fJらかで，m.) I!
説21腕に比しFF裁にエ{i見られず，IHt1¥胞より成る官先，
英悦)Jに侵入するiI攻廿1'}抑止!爵内にう詮'庁 の核列は乱れj
兆flは
合織紫ともi 1)賊提獄の佼入な受けた五却部1述車絡.する。;之之の什
の骨虫均端;出品i軟邸飲制;ごけ'1持3 土:Jlk:3宅じのJ科相、千制十1=1接する?部部奇邪;に於て止早早?下L~抑則宇引.イj閥悶 j
i i のj'1クケ，)月6--7十佐:主川4ヨ生片?胎 
化'1持IJ'をi飴飴誌注' 尋常， 突n'I~I;で'if長!胞に大小あり; .(-.皮赤1却は般子形 
はI砿lE2?常
8捌 
染色;Azan般を越し，制限伐・には濃淡ありt~t円)~?:Ë.Knochen-I.JP字形に所部骨Vに逝1m守備との'1み原始
spangeを形成する。倣'13・什髄f出土多く， rtt'!~U問内 で淡赤)~'ffi.淡古色に染り，舷在'1~1;控泡形成はr:1'1会事皮
凶m持.砲IV1阪で実質性，1欧'13必然íli\~才、乏しく骨端'I~'i持~M早の l!!lr町誌 1判長はたさ尋常，品1に認む。 
しい。二次術総質rJ，l'I~・梁形成は比較的良好で骨i阪櫛 ラ氏自iはキu胞
肉〈侵入， 
71銘 4号 千段; I記:学会!t~1H日;11i -369--
伏犬幻状;UJl:、二三し<，hj'(!li1'1 ~t"i(})京状るが，I1'ilJ]oJ'EI:!を{fí:WI~L:.!1s *11')Jf氏染色によりi・G OlnoI良く， ;抗除i以杭，立市作川I 阿悦~:~見川 '.)川!リ引jJ附i肘竹浪引、4 j比企イ1散tυ-(Hωl脱 
イ々小、さ'i4干刊1柏1腎符は胎2生l:リ月jj令に刈.し U1凶巨百沌ぽ;i
与を川r~)~:IJ'~H:JIょ校内vJJ~，ii:jiJ::L:I!I;~ì!M;1'I!L)，1l 生，'11;[¥.Jl:状1)JくL・に之vJ.l(!)JhYT!ì>'l強く，京状~~i~í糸磁間の議 
、の¥， .':/.'iJl.. .i!xトJ.tげ川'{什u迫町 誌はJ.~)iH犬iH:11"t孔{j-(iμむ代'(ぴの).f，~~いよめìiににこ'lt妹に1:νJJ.政 <， 'Znぴ )~i百{干ド{北 t Fハ】， 
脂病身さを市EI問。 f雌YTv:t.lJ帰IIm~'I!I:で赤IUJ~~こ ~!i.'ÎÚo lJ何JJl;~ gめ， :1)')J現代v;]被<.Eosin ~，~，淡市 1:，;i械を.]1こ出.;¥1;'し… 
は対日誌にi七し小， JJi. ftの lH巴1~lH;)~ K~fJ JJ;!J，主任制~:IIIJJ包少 色に， Azan、紫色。(.H ';"II~d(;ι十 -2i1\j炎 ，'N::. "Ì f~! り. Mi~ 
く， Hassal 氏小H.:~ ;t乏しくれ・)!krt~ も少し、。 f泊代 イI:~b白JE~J点は~~l ゐ，之!..\，、() lI1uljHJ. 8.3 gて小さ<， Jz. 
内淋巴味線~t\ifJ~I:古;II:JJi.~\及ひ;釘，!ìjケ"'':1:*11'胞のぷ:if~Jv:t. ij~e!) nは品l!i Jli 'J~~二乏.し<， I'Nfä~H:J'.li!I;に:品;甜WHIJ;f-の Hassal
仰る。卵弘は大さよ尋常，多数の/!li!J.fi卵及ひliJulGり多 氏 IJ\f/I':H 1ifr~めて;乏しく， úf，~引制111110)，む亦乏しし、のそ
なJl1Æ~Ll)~!llf~l)(1: i[(1':ll!"毛利fの壬形l加に卵fil¥UI!J.;iの}J.:-.:;¥1剣山形成があり，'tufiくの!品 
成を見るものがある。 乃五JJおIJ}jHI-~の女"さ ifJj りじっ:IP刊;け'.li i!， !;C1，、。
l位 
jれ 
症f古tの下にM舵 C航 9クケ.}月 1妙;之♂安死E日j政指。 な1'1':~、主任阪 9 ヶn 分納，({後死亡nラ河米K
剖検事明。身長28.2Cl1l，休:m1900 g， ~11.:i\' ，'j 23.0 削除;~Jr..I}'[。 身長 29.5cm， fj.:i[ ， {.引悦似，勺，\尚白山I~:C 2120 g I~ 辺 
功i(長鈎向附fJ り) 防陥品脳』訂川月床不~4.崎tiiな大学抗川約i埼J型別Hω! 1 fJ痕例 症f~~CVJC東北大1iijJlID ]:i¥;)恥 lP)，["午ノJ(tl:品多1iじ(IV) 
j 幻2:2.5lf
iうグ九_I行平l1七qι1Lν叩判!ド刊ダり3'αの〉 cm似し，i判明IJ組めて症例(J!;I.，外在133.9cm，期限cm
〈し，Lし〆F孔にこ々等7E苅の:発jクケ-}バ臨1.，~~大政樹あり，胸部は著しく狭小，ê'野{部に大入弓 計予討Jれt
時1\膨淵，皮肉柏々浮島n状。 I~IJ灯協力総， _1:政長5.5 
cm，下肢長5.0cm，爪発脊け
~ì隠さ 0.2 cm jl'f.制色， Ilkt院内に淡波紋 1-2 cc 7a: 
容すの
大!腿'11'は付幹t'í~jvこ於て約 120 皮の外ブ1にド'~~-JiIW Ii
を示し，什i端i阿弥 nn:仰:t.硬度thJXしl:kI=: l3al，j乏し〈透
明度を:l:\'f1 し，静止!同，什弘;IJlI~什 
(Jlfjに問!1ft).L， ，m世間紫，多発1~lyJ、il~(-fυ内県， :Jtの}，'iJ
官話阪は木例にも認められ，什版fil繊*，1税制2辺部の
紫の侵入を元li続切jt-により;i[lifJ;し'T1'IJ犯とのi出絡をが
rW-(!nサド~5Jこ乏し〈品'ulJiJII主主v~I!ìJ}(，þ上京It1iH:した。成1!リ 
別形成も出 11<知く n.つ数が乏しし、() rr政1ii"i~;t.íI[~m.:nl 
1:ものを餅に認めるのみで1; ~':lli穏化し，似))紘維の繊
J肢依交長j 6.5cmし，
IYiえ1<， 4込己IV制械五i'1ドl.つJk郡11~即011に、こ二肢主如H t』下ド i ι‘なを子作う。 Jti~ll:もサ~};~t
v;]・fl'i々 rY-Jli]!状， t~_~r持形成り:.1:七l悦I'I'Jノf~f.Í!Y;1 り J ， lJ~ü ì~n; vJ'.強 
有 !l尽く， 1J{1d)~I~狭小n /I~I万tlHJJl1泌救.J~J_!r..ひ i~，-) lvこより
~;;'H':l lI vこ険信され， il吹ft:Lt山、二分lh'j幸Riftされたものであ
るの皮'I~îa組織午:I'II.W::・ 1民政 1'，"1~;~{めて JF?l，IHìïJSJら赤1I1JJ~!
に ~Z. しくぶ時前IjJJ;'~I..."i v;仁川平な;l:lfi Jl ;~1 より!氏り+如上段~~i'í
すの例記111抑制 'LJJ~~休 
く， Keratohyalin lWWu:形成;乏し<， (rJ{ヒ1"')は1Wく
~t~!~ろ組525，乳|出形成も 7.しくむ'J くが11I\，、。 j支!出jlf;J-líJ~腺
はj支1lI'i'lj!， n忠良共にキlIi胞に乏しく議紺H"ll:，民法h'~iは 
~i~~めて~:[m~でI!mt;{織自:ff: H. Azan 検(~により一般に波
:ì'j-' i，{~ L">;~\'lìir ，Wめる!な亦守りする i\ilh形成 1~1 り j際なもの多
しJl必{1~~1'1~1:なぷし，緋t*Hヨhj':If I /Ji.!JOヰ五(;JJ{ri ・ )V-illrM~i'íな
ドj肢i伏主刻土長毛 9c叫1，口 1L~侃よ.J 
eωsorc;n-ミ匂H乏正しく!膨膨{化七しJ繊維形成もJ，)jl示すの又，ザ総統tjl)J可決肢:ドリ~~K?iく，~a.ì'I:るヰbT(対照に見る走行に 
1l比亡にゴt〈{担り)_主却主幻Jr，'戸刊州仰.ぜサ巾市打j-~'I:るの J号引引 に、乙ι!K限対JぺH
し子繊哉車刺紺紙ff ζi3 l]JIilþ刷工作 )liソレく，)JlliJJ;'W，'?~ll lJ任~引主冴F布訓訓品荊制Iiリ.JJ包凶tにこ 乏:ししレ、の 
J口印川i引叫|リj日.つf伐Tで忠恥 P網の7形|修手到勾 T j礼却以仰h~~‘よ:不 Lμドミ二斗.J則 
{L~J:l1.似の発'Pi!i'IJ)jFJWJ(，thHc見1%:71繊維'1"''j'Ji¥)J1I.， 
n内に~ììり]級制i形成乏し< ，千j・:イr-~- る繊維v .t.ll~l.して 
膨化/l目J.l/するものが多レ。lJ HlifHJ:たさ附11略|陥存々1 ペ却ぐイa吹~I"'~i}川J
拡|ド内l勾す及ひび桐 ググ'J'.].:1走あ羽も日革梢柑鞘i下刊刊'ij'哨 にこ 1取 l α ヨ少!ド::ì治色1血~Ltf以 8め正、E ，自1'J内t 七:仰 IÍ白血 i込Lはてなピ;祁~，\'i i抗i状散作I~引生の〉胎1 口 
る。
エF-FJ>>a~:仁左出火々1.8 g ._(小，分 '~lHlt;ì自U.[l![;に|り J 
i般に， 1~Jし1J11î1J1 'f~l~かに久、会合1"1: ， 気fi12克服'Iij:'1 ，¥:1-!1誌は~ 
司不，1 Eoωsin に絞対染 Pけj Hl.i[l¥il恥弘右を:{)つて 1μ!ω拠，1川1ず句る赤剤制断旅，1ゆ州川り閃 
し，…/~I比]"_îA[状に品11 級車wがK:I IlJl ;:l: ，'lj いlUし， IIJI!j:y;二
l~esorcin-Fllchsin に淡河りする'JììI) J*J&t;ffi~薬品11:繊維の
j1品，1純土「上.不tιυ悦関|肢共刻If係系悶削泣訟白~'口:"i;オ釆ミとの{い，'山ι川'，:叶"バ1ιli:rt'引1 付J阪に認めるが， H凶，郎腺JD~H休イ本汁Jと:ン判州排;JJI 治説似 4 抑11I;f非1~1刊刊刑 tf し，ij可1り川日:刊!i凶 E1正川訓祇il刊{)汁)!1lぶ革叫 他 4ブ1"， '1軟|欧吹恥引j什i
貝則'Jで，泊泊Jì~ì; .iìf~ひに発紋fWにキ11当する部は自家i通I!frçr，の 発n し ïlik'I'}MIIM'&な 111:]脱してし、る。1JI Ii IJf_'j ~iNïl力繊出fùは
ため急1.J 1~11íし， J:JJzK:liiJJ臼が{cnj~trJqに光州i し発'jtf状î1~'rlj -'J投仁)JttfUl1lドメす恥るもの移くか1:繊維に乏しし、。
JI'I~~r:8:i'&々吋常に北し発育泌く，ボ1l'i;fjgつH6.日1'心~n司じ。脳下語体は'J)~r';:rド似も~Jでざる。1m定は関誌 
i;r《仏作;討にd1航仰刷(臼.J1.ト、剖削加剤制知uJ広1拡前 t.n:tけ;才主;託 t
その!籾E悶日粒f鑑註?協九汗.で、;椴t時哨官首!凶ヨ生三{像製を〉示式ミす。j J停字判j月昨j蹴胤は1.6g
jl~ 1;， 
川1Jr'IÞiH J. JtAi立i'1~JJ: <発むし=符~~む な認めずの )N!lbIH:t.
M1ピj，{í:前制制献制昨甘甘叫‘i: ßU.凶凶刊刊\1市初\lI虫現!り良虫υυi 似 .主主訓封~:;針討:ij将，，昨'1It
i将耕秘処乏し1C仕t制紙}J焔胤ji市1d引仰tにこ判ヰ寸.と共:'J.1‘，Ijてで1¥ド山附爪:河弔刊1υ:)1g4り:可午時Jlルリ羽抑!E1告初被4.0g 持守引!臓蹴は'、。L
!胞j山臼加tにこ拘 
2.3g， 皮伐yE 較l 吋l'判電守寺され， 糸租臨~/'悩凶も i認め1U 内分泌Ib抑止。Jf'I:j協は初級学IY'Jに!協同組織の分諜従飢Iμtは才ま、よ北上比七il鮫皮l的3拘句よく{凸え剥L
• 
1品誌も制制制:Jラ氏氏 り， り!成氏包よIIWj~*IIIJ判こ?;{むM，IHでfifJ治哲 
一.370-- 千猿医学会事m総 第 30 ・巻 
;jr協和!lJ告を有するが小さく，1l:腺LiH本ID持.1告を認め，1 J も比較的~H，竹丸lilrl吹什組織は灰白色，限度予ìU)'I~1::
H:され株{i部i成長はl¥idl認でよく保持されているが，長1ポ2，伐I(]l1;し，材ρr~本IJヂIJ~l!線状i粒形成なく放1は淡!悶で地 
と IDiH本は不均WJ1;d占:前!的関係にあるの NWf't結合~i'&~ :t に骨幹部が知レ。杭l繊学的に'1;1'端!欧'131']'i'ít.lLJ'g]は前ll/Ji~
陶磁形1胞は事1付'1欧i各々尋常で.PIの形成n吹竹払Ilml'lillllwnfJ~・'l;rJ:'1民*11犬をし，WM江主~r);I~~:~ij誌で5紘めて籾 
1I!lf.:!批も明瞭であるが，一部は核紡錘1旅，内外車~1，!fllZ1血液ヲ包括{阪を;認めるの1ち1)'(.昨の折、桜が仁.'1血1には毛主 
;J~I:tlll;f1白:添付.分I[皮限械であるが，議官に次ぐ羽nlli，管は Hヂ列1d知f問附 形で胞休に乏しく東状に 肘すす-るものカが;ある。仰し
似宇ちぺ){jiぽ刊目舷窓釦?ににごこ.日官削 i秋，飲吹:イ化 i fヨ生I:a蕊~If管r Tiす 0 t'l住~I::.~以埼夜に到るj氾旦行i性 訓~，，~心司￥"肝性，~h IØ依?伐'!.台免(~として 2Jiロザ'ド1);、捗核;ヂ抑列I!本な了手布iし， y付4刊íI側山川!内 H同[1Ilf~邸p
るもの tは土 'l'l'/W!結合織に出来する血管室f伴ふ結合奇抜紫の侵入力:υJ七阿附日列特符fで;府~ì 々長楕pnl丸外Mtlcつ核t主将~I 
11~のもの多く上り鮫1'i" J;f:ll な~~i:l列を if，すの Ifli して j山本に 多<，そのー':ì~Ç ~ :t，Mtlf，'ì'I'J'llIíi より位入する内'1~'JI史竹内
近づくに従し、タI.(l!lの核数は稿q々 減少するが， liり!刷同内1，れ
仰K陶i白4より j成氏りド川JJ形iβ j予核がq仔子l目臨臨墜近くイ存{し 1核安 iトド、ぐ心叶叩.九'""ド"[:限脳腺~~
j所R i間~ll秋欽倹制'1目汁汁削苛恥?尚市;市澗 千干判"サ'1什i3
l 附H1村牧守主:上)皮文品剤制制/1川!リ
状WJ治泊::iJ~すmm1]条紋'i~i~の形成な凡なし、。又，朗i刑 判;トニ':1:.長 :J¥'Ij及びIlt¥大J.'?Iの軟'IQ'Kli I1Jlf'~ ~~tがおi く拍己主1:不1!J'l
閉鎖紋網形成も不明瞭，十JI:1111:~~nli.l問~I淋巴Jl?t形成も不 瞭で，定性JII守内には日正に /Jii始什闘がì'~I~ <似入し，皮
|即日tであるのおln'l協はエ下ド出Hこよじし 11日H1~の発有fりJ.Lミ 'VI:i敏廿拠収\~l?;~i.く数少< tt羽であり，従って Mi l;:f.i'け
で管内法制Ul包と :ð~l~l ñllhmJ~の綿!日IJ可能でミ1'-- )1'1-1':宇lJJUH象を 梁形成も乏しく， tVl掛梁形成があり，-_.i}];には所I I};_j 
認める。然しながら;，cr.~1三条紋部に分化すベ剖~HIII:fn; :iWに安"~I:II~:'I'l'*IP/J臼鮮の残存が多いo t添加機松は'IQ'y1
は分11向上EJ抗であるが 2/r~;""l:の核抑IJ Z'..'J~すもの多< ， 比較的!日械で'1'1<浮き辺縁には造'Iil市1f1/I~Jの存殺を認め
外(1!I1の核数H_TiJ成り減ずるが米t!.者 11:]1:r..発紋{敏の/:1¥ るo ~t}コ次術，*liW'[ より'l'J'ji{f m~~工比較的'自'梁に'f{Pf" 
:qJ，を見なし、。日fl ちが油、!足のU，W'7f.支 Im~発Y:JはIlミ1"I~;o発育の 'nJJ氏り大い1']-鴻も凡られ，その竹~長Wij住も iザ l'僚}品目1I
こn~~サ訂正胤，什幹部皮質は:~~~~t':'I[](I'I"I:'免IJであるの恥什JI~I'.lI先々〕致するの脳ド誰{料工大さ慣れf;~-lyiヶ7!1:.6...目白 
々主主千í~' ， ~n"，，1I.:~C(IÍî=~七は ñ~II:II~Jに;防弘i4
だ泌i誌品めず， 碇辺に什l i'rUil'lij~'I:j')tiJv:tA説めて判明i阪でrlJ紋〈
i点見ザ山'Jj成q}吋も陶臼J羽炉判I:す。主>I主l心iJ号:多{保象をtず執jでぐt杭!2f;長扱i:ポ料粒 言弘守九芯 勺哨拍揃訓 i胸:11燃fCi 司州1i作川ドりY恋剖制梓f刊知祢削l
れるの1'1 1 :能及v;後:~\とには暫定を見なし、。 I干l状線は して母¥I:1t加、二乏しく，毛細血管似入に乏し、 o ~完成!け紡 
2.0g 尋常にJt し制々大，災1'H~b 組級学的t斗MíJl'r見付 合帆1l1?1以艇~~H:~ ;t，太く jjj説化合子氏し4・1ìfíにi七しその定r-r
大/J、あり泌JI包 U:;主1 は~;n~:習であるの皮肉~Hlr~!I協は _.'J投に議新~!i"4: ， lii¥力総IJ包は悦子形を示しI1.践的:~j:淡く t
々小，合í:ì批手W1í\i!搬，.;t1よく形成されるのj不i被Jti.tli~In;成り多iJ初出も1:吸収'1':I rt)j4~染色で淡背色にAzan
tり)多く j Jいy.め「ら1認!詰恐恐i刈1-':) 皮支幻1 附!位尚!封身刷i'れ.可刊刊~;付は;才主11 t.~ 腕前I!Ji'j)¥'i，全体と‘」兵毛訂j皮主!料刊崩みIL.~I二 Lf(1 化JI~;I.
5公(んとL'1/外引 
<， 
よく似たれるが，I';Jtl'ilA七J氏i2.0:;{，，2.5 g付:1i.~IJljlyし、。/i'i 
肋山j皮支1代'tvは:工仁!粉即加側羽明1丹川)J臨il日引制Jl t~引 h i出日抗削f心jの i枕~~叱u IJ 脳白川tるts:々/小'ì目l'仁'.f:守lりけは‘札，)川γ"枠千や(う1:1;1企必在到銚し〆?糸?れl 1広;減少子折 H則1剤制削ト、丈j1↑F tιj才土J干羽科鮒:干利秤制?引付的 11 \JY'f*~i令指~.v. lllの rJììlJJ繊維け大〈膨{にする もの多山附山iハハ川 
vより/j見り核政14fiがあり l寸前、V{じするn IJ旬腺は 6g く繊a:11II;c:7}'il如、二;乏しL、() ~G{I泣;ち防長秋'1手法I:I.~~'~U.持.:110ピi.
締めて/1、，皮伐の淵\l:~球械がIIIJJ臼， ir.III*J~J 部1!1Jf~!は Jt~境IYJ IJ~ さずの JNlj~抵のたさ円。j 々小さく，被)J'~~;~t~JF持で W~I材
少< Hassal 氏小f:1，:も~;[~e1)'C小さ〈民つ;乏し<.1Ufi も形成t!ì:~jflで品Il!\'、ものが移\.市I!純平:，下jにíJììl，)J級事m
伐のJl{ 闘を11 1指lIiHf'W)凶f1~J も亦乏しし、。 ~Hut:A':'，{:j火々 a対!lf{例tニ比し乏しく， U~!~ll(iもゆろ乏しくi-Hôl!\lVJ臼 
0，5 g 実質。HI;で 111似~~)i~の発If:tを ;1~ ，1- の JH備もたさ小にして譲治iあるのi'l!:l:-C証して饗靴1も 
痕例(VJJ(京大政弘i人fD W;¥日米;1prl。航船 10ケ jl~I:，被脱~;UI1刊jでザì\j"j繊維の定行に乏しし史投に
月J可1'1m!足。 け.型f-Wz-認めなし、の i守|臓及 0;，心臓には執:伎をfMJな 
~}IH食事JTlo 身長 34crn， 1+:)'1:( 2240 g， !J)'(!1fI34 cm レム
，.ehf:!:il.訟もiWtj}!lJづltl:.'f民.5内分泌忠控訴。耳下腺け当，I11I各々キe:c(IヶJj:;j7則合!1:E~1。身長付.lU~I'IL:9i:1.Jの 
íiJî古I~ と脳幹との成長発育の畦!衡は111科々私 ~)j~ ~\:--近し、 IJ県対示11 )1包は~~~f}./，li~. ~こ.比し IJ、~:II1 JJ 't'H'tで M.{JIラrnこ乏しく助1
が， l~q Jl主にはt，b~めて IIJ~搬な鋭Il幻{じをn~、め， !~4j'に.1:.11部 粒形成も設樹で，核がなおr!1:Jと;"1:に!¥'/(龍するものも
及。:上!胞が若しく鋭し、。 
鼻F
他jけは1手脊〈守切i廿の雪罰採i都1"f阿部 在伴11れtJ才土屯g
竿平知~:，白刈.う'i山'~;Itiリ\1比し良釘好.であるが， !i
レ、。L配Ihに赤荊糾;2!Ui品法且つク尖必~<究匁鋭"~:，弘.:í.<もの発手宵1~J'円tir桁.行什制行什，4ごザr寸 υ1ι 泌jめる。 政 紋古剖部ド:として朱紋紋J~tlfず持昨 l tな単NHl内村~.J二皮荊 ，JIi'，\の分化l 主五沼却加'11 昨明ザ閃i臨鱗打柑附:弘 I時i存i治:1跡川 
i断は省出:位燃し議宅;発生状態け訓告l~;;" ，Wてi 鍬挺が多 古見る部を火き，直接 2 rrtr: 'I~I.:の絞抑jを ï討す時fltに移
く殊にP.!1J院大関~rM~!íに1[111ぼである。 行する。搬下腺は耳下腺に先行する発~1を訴すのが
大腿骨は外形は1"各々尋常に近く 'I~J 耕関節閣の形成 前であり，本症例の凱下l臨も:1;:1:下腺発育に比しj掠関 
• 
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1.之に反し侵入する宅島< 
してtJI;1l!1:管系の形成合凡るに，司不〈掛長創4IJj2k十性ji陪脳芸説収胡貝則は H
並l(g干のJ削除が目立つ。 i自j細胞は大となり原形質広くなり頼粒形成も可成り認 
めるが，条紋m~の分佑け.噂I.r仰こ比し不良で .~líJ静内杭
上皮制鰍i胞より成り核-下ド性糸紋itj櫛?持む造詮釘!明D別:m蹴脈 之とな認めるも. )íJ所yr~官珂íJ荷言調絞tなものを認め 3官:の却:司邪治伐ヰ川糾!ド問が多<.百邪I~T j佑じはH分i'j;目i'Wift別i古刊部t示す わ:日 
ず，即ち問問i 仁こ工正問常胎生 6--7クケ.月に柑当す tがi 1央戒は梢々野胎慨蛾液腺共kEr 条紋部の分{仕化七 品められず，核は1:1t
織!学的に皮1:符は尋常に比し小，来1る発育を示す。捌 
質の類脂肪に乏しく扇平である。胸腺は極めて小さ ず，J:Yr詐!基底控1I包形成も認められず，耳下腺の発背
く皮質は小円形細胞に乏しく粗懸であり，縦i貨はi七 は正常明被腺発育の時々胎生 6--7ヶ月に相当する 
I~出房車附~.条絞部封lと考えられるの劉下腺の発育は氏小休のHassal網細胞に鵠・み，石沃化せる1較的制
可成り大なるものを・盟慌に認めた。共他の内部臓総 r/!l管の分イt共に工f下腺の其に比し先行するのを認
は自家融合諮問で検紫に遡せず。 め， とを正常発育によじすれば，条紋部上皮細リj包の定I
症例〔刊)C東北大病理〉臨床高明。ヰ'71'<過多症 説的発育~示すもの楓めて乏しく不純t1IJ21酔'1~I，:fb'fJ肢
を伴、、，胎~三 10 ヶ月分娩，出生後絢 15 分間生存せ に近く校閲する核列を示すものが多く耳下腺問機に
るのみで弁天す。 胎 ~I:.6-， 7ヶ)4の発背状態にあると考え得る。脳下
部検事明。身長29.5cm，体重2550g，E脳出 23.5 汲休前躍は品11m誌に杭・み，釘・敵性最IJl包が多く，次で三E 
cmの野性平鹿児院， ~見聞は 37cm で1時々lEW~に近 細胞及び少HJ:の好目安'I~l~相粒を:白する移行却lが多< t 
く明瞭な続脱症を示し上1I支長 8.5cm，下}波長9.5 塩基性細胞は乏しし、。時1)快勝iは大別!存々 端情実f羽生 
cm，皮腐は蒼白にして鰍壌に'釘み，殊に大関節部に に存し 1 ，制限1Q・は}H~詳細:々で Azan 染色により淡背
明瞭で，腹部はI限度に膨!盗を示す。 染するものと赤Nきするものとがある。紺1If!.~は大小あ
蜘:J:介Jltilt、()L践をささ.するものが多7胞は悦子1り上皮制によりi木例の骨軟骨病~も既に那須救援及び古川 
に近く (l'i:誼し，桜下品i)には抑制なる条紋{敏!日現せ
鮮側に検紫報告され，定型的形成司没型胎児性軟"干
異栄強症の決定を見たものである。気道il吹枠組鰍で 
は会厭軟骨の軟骨細胞は紡錘形を謡し， j飲'好基質に
乏しく東状悲行を示すi欧'1~' íf.IUJJ包郡:を認め， ~政'j~')割問
結合織との境界不明瞭でeあり，甲状軟骨には明瞭な
る細胞に富む骨髄形成を伴う化骨病i誌が認められ，
骨板橋治明瞭な骨梁形成が認められた。但しil攻骨軟
化性~化は認めず，斑に気管支騎i欧'骨組織にも附様
の I欧I，~"基政JI~J武乏しく {(:}j鍬形:JI吹'I!J-事IH胞怖の存殺を認
める。皮脂'は来r:lñ~官学的に表皮閥 ~t梢々社，Ij く制11胞に乏
Jl包はIIfM本に者i・み，I質は粗紫，腺防車1]!J:J献で住I諜構造 
l好調腺中心主HlJl~~ の:lfl生を認め，ラ氏』誌に移行する傑
を多数に認め，従って形小さく!協廃品1胞を辺縁に有
するラ氏島が可成り認め)られるが，ラ氏島として完
成されたものは在大なものはなく品IJl包分布もrl1母I;m:
である。又， Gomori氏柴色により伊細胞の嫡多を
祇l珂した。 i制l符は悶々小にして皮伎は踊平で殊に糸
総例化議怖が強く，納lJ知的の減少な認める。胸腺は
比較的良く保たれ，l支伐付:品mJl臼に ~rrf;・み， 髄f~は主石l民外k.佐立む: 1κく
批枕:箸を見なし、イ4 Has叫l氏小休を多数に認め，小、なる上 随sa
リ仰 1訓』は土比f.抱(包j財1I網品制制:1:問附存制皮閥の結合織内を走る掛け]繊維は形成貧弱J~しく， IJiJH 較i3盛2註笠凱日椛i陵疫|的J1tr予拘-句伯 'I1
く，31.、ものが多く，1で組費量且つ太いものが少く品
磐明な断裂を認ぬた。大動脈腰掛け]臓の形成も貧弱
的抗管 品t陶臼抑胞削附品剤制!Mは主f4T白昨ヰ!i""満粕嗣制納 )i Hl !il'~îにこt IJ削;河 
tt胞の存11"/1巨:性に.i禁紫柔にしてで倣投ヂ杓i 制 を認める。
であり太く膨化肥厚し可号協同IJな結節形成に蛮る緒!e
化があり，抑!繊維分l岐に乏しし、。肺臓は容部:枠j々 小
にして組織学的にJiIi胞には合気鼠少し fJ質結合織l'
内の抑力繊維は太〈膨化I巴!事せるもの多く，献繊維
新生像に乏しい。目中臓は.lÚl鼠:に智み被服は~I!郊で組
1克明瞭で牌材は事ろ乏しく存j織学的には淋巴減飽形 
く，牌材及ひ'被膜内の弾力繊維の先行は靖IW~に比じ
症例〔珊JC東大iJj民的i人科〉 臨床;)lH.:g~o Mr:似10ヶ
月で出生陣後死亡。 
1}IJ検事項。定割l'ドJß台舟'1'~1;1欺'1~'H~栄益:症の外il\~!什絡
を示せるもので，開首長線以外の材料は検紫/:1:¥来なか
った。耳下腺~;l:実質性且つ分比締法iを認めるが，腺
房副IIJJHは小高:11111制強で IJ~\\休に乏しく J関粒形成乏しく， 
lß~休の大さも合体として小，放線状配列を示し rl:J;R:
胞は核卵円形を1悲劇E滋成を認めるか"子千腺7には管船腎臓，心臓全身;はよ〈発育し袈疫を認'1乏しし、。肝臓， 
めなし、。 認しj京形Ptrl:1央にい慨するものが多い。排711:管系の
内分泌轍様。耳下腺は実質性に存するが，小業!問 中，増.管として 21話相i核列を有する部は|明瞭で'7tl肢
結合織は勝様総合織の状態で梅めて粗痛まであり /J、集 に協み，腺休に i直接する iPW~T" I~a~ も明瞭に単閥般子~I手
内部腺房紅綿zの分布も尋.焔?こ上tし貧弱粗黙であり" J'，皮荊リi包より Jjえり河:fí'の rIClI1 .tJ~::::. '(u.躍する部は鵠:勝利3
腺関抑胞は胞休に乏しく願粒の形成は躯めて乏し 々拡大し土皮品11，胞は不規則 2r~'1生で管院に近く卵円
-372，- 千事長際学会締結 第 30、巻
乃~志向形一部紡錘形の桜を示し fq~引j し，各上皮事HI に於ける関角は次第に狭小になり運動綜易となり轡
胞は胞休に乏しく核上部核下部卦に狭くして知粒形 紛状態の改善を認めた。血液所見〈生後第 5ヶ月に
成乏しく所鶏条紋構造を欠き， 捗核桜nい川J性i下干刊ふ斗lドli
120∞0，~.梓苧状j核亥由血球 5%成も不明限瞭fである。 叉， ~~胡排l 品唱閤の淵淋j司非ド:1概問陛:管管;)í胤i i巴凶j路!路富卸7形医i成i克記も 4必50万， 白血球総数 9似 る， 分猿
不i 路控に蘭すす輔るi 形!駁芸成も不I脈僚で 邸5%，大単核球 4%，淋巴詐封球 鉛6%。明珂瞭で， 内i 開羽鎖縁網の1 明釘州i 扱核.自品車L球 5 1~3
あり，概ね正常3台生 6-.7ヶ月の発宵を示し，一方， 剖検事項。身長 43.6cm，体設 2.45kg，f;本格倭小，
劉 1ご腺は耳下腺に比し発育干I~ì 々先行し，腺関車IIIIJ包も 栄識衰えij思皮の鋭Jl主症を示す生後 6ヶ月男児院。阿 
Jl?1休に箇み~献立形成多く，その核は外1H11~こ近く存し 下肢は外松外旋開rlt!W:に堅持紛状態にあり，皮腐は資
且つ放線状の1~1l列をも示すが，条紋i却に相当する排 出比較的湿潤で鰯i按形成に関・み，蝋強骨の発育は拠
地管に於ては埼1常で吋胎生末期に認め得る処の単閥 幹に比し可良，下tJ{'1手の発育は弧〈係部り突出皮弱
円柱上皮品IU胞の日‘i現なく，桜ーF'ltl~条紋~!/It退í.の存住を く，闘列未存，耳殻は河O，UI共に形小さく殊に耳:染が.
見出す部が出来なし、。従って， ijJi下腺も耳，下腺問機 小。 i欧仁i議f'il~にはi直径 1.5cm，時々円形の物質欠損
正常胎生 6....7ヶ月の発育状能にあると判定出来る。 があり狼明の{象を認める。阪国典根部のi は繋lV焔Ili :J
臨床事明。I('千集大病理;)--1953)!5(3J症例〔ぼ 
生後 6ヶ月の男児。般紙 9ヶ月半で仕i弘安藤，生 な後間:を来し，仙軟骨骨t道具部には念瑚IfJ~，成を秘め
下時{本質 500匁。肉親は従兄妹問おの料法時で忠児は た。
第2子，同胞の拘liは生後 3日間に死亡〈死因不明)0 j欧'lq+~I:化'自'を滋む長管状'侍及ひ4短"手は系統的に長
父は 30歳，身長 147.2cm，時 25歳 142.4cmいみ n削減長の障碍を認め，同時に骨端i欧'持組織は孤度減
れも小さく，叉，祖母の姉妹 4名もいづれも小さい 少し色淡J1(白色で白色調乏しく，散在性現状に硝子
と話う。但し，レ線学的に胎!則的|政骨典栄漣疲句微 様透明な古l~を認める。椛l級学的に静止l歓骨閥は何れ 
ミす。即ち，一部は磁胞状液iも高度の軟化性病~をす病は否定する。忠、兇は/J_¥1;{肢は同級には欠如する。帆
生直後より休絡倭小，栄識不良でE託銀璃闘で体設 化にヨミる軟骨i法政の~判:脱落があり，液化4嫌脳中に 
2.1kg，下肢に期締iがあるのに気付かれ，顔貌は老 は躯i粒状の ~11'1~iIØ~骨物質を塊状κ綜ずるものもあ
人機，大樹f"Jは (2.5x 2.2) cm，顕議骨発脊は都幹 る。iI京特高Ihnトはか Lる液化部には勿論認め得ぬが，
に比し可良で瑚閉 33.5cm，下部"干の発育は磁く極 !I:I:の{也の延長有:却に於ては所翻 Verdammerllngよ‘
めて小，験鼻の{象は不明瞭である。口路内のI飲口議 り消失にヨミる純々の巡行性的~が認められる o ]l!に
部に狼11悶の状態が認められる。脊N~は)限~~IU二部に於 之常;に伴¥， 'ñ\IUJ包!制約1 級車:ffi~:I{~治の館誌(象が兇られ，~ミ
て饗I別な後憾な示し AI~ì邸付: 30 cm，IJiliX骨骨境部に にl肱'1~1悌:11:胞消火-病巣及び波{白・)i~に蹴接する残存i1J 部に 
氏染色でもれvan Giesonに紅染し，Eosin諮問で，占;f民外脱!I助成あり，又，同ドJl主には外3話肢の念湖1は
の轡織は可成り著明で，定型的0附jの{象を示す。皮 害銀性を有する織品;lIiI状，京状，戒は謎状染し"且つ"1' lH
艇は務長に大関節li)に於て繊礎形成は多し、。生後 6日 に認められる所調アスベスト繊維化病巣 (Asbest-
呼般閤剥(¥， I主寒冷を主1<:し， Il闘に発熱， r 羽1 il炎の診断 faserllng)，及び之等にHI潟三て走行する Resorcin-
の下にI臨時典講栄裁を行し、，銘 4 ヶ)~には商:び}過 Fllchsinにl可染t'の高Il繊維の館長病巣も説明され
性に発熱あり，その他，死亡迄1d:々 191.峨困難，チア る。又，問附・に静止軟骨j醤内にはi飲'削践に由来寸る
ではなし、。ー 脊院は第 21腰椎休部の無形成の為に璃明
lH
1lう紡令織紫の侵入が多く，一部は所翻iE:'1血面血.管を{伴1 '1欧攻利軟下半 
る料給L随迎紡する。 か十キ制糾相i 4肪.見を見なかつたが， 輩製!与平f 札嚇哨.郁制端朝 ヰ引:1:一寸判'f.繊踏附官管;に"封 J 
ノーゼ・を発刊性に*す耕があった。死亡前日夜半1 
2合織燦内血血圃q3PR棚関よ恰管桝ま抑明胤a援脚手乳L後志脱協誕し;殊殊に典鮒背常 
挟然口 j r り結合織繊車制維!陸主邸作間目には Resorcin-Fuchsin染色によ鮮詳チアム戸ゼ， 呼乎吸因抱郷』を訴え，商ちに人工
I乎!攻を行ったが間もなく卦天。;治憾としては，住後 1 り機染するところの， Celloidin切片{謀本にては放
ヶ月より死亡r 1';悩で 1 ~I 磁: 2 mg， M!民2!=:I迄隔日乃主i:1.
総計 90mgのバロチシ筋住際法を行う。 片j謀本にては容易に収納し~粒.状物質として認めら
県の結掠，羽とに他の恕学的治?訴訟を行うことなし れる微品Iなる異常物質の羽:著があり，一部は結合織
に，治療後，レ線学的にj!JÎl蹄骨迫端iこ於て治療 ~iJ不 に直接するl欧'国組織内にお沈顎し更に31..，一部は軟
明瞭不純別であった骨端線は剤師次間際となり正Wrf象， '1村H11J~外品内にも沈着する像がある〈後述〉。 骨端
に近づき，問fl寺に所調横線 Qllerlinieの形成を認 軟骨閣は狭〈生長周肥大j習の車1]胞肢は鋭く不明瞭で
め得械になり，叉， 0胸!の状態にあづた下l波倒 的が貧弱であり，胸骨髄は!肥大関直下附く侵
状決起を有するを包状物質として，叉， ，Paraffin切
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スし，~性軟骨突j協の形成少く短小なものが多く，
従って隊始骨梁も数少く横梁形成 (Querball王en・
b i1dung)に蛮るものが多く，県の内部には2羽生軟
骨品wH包枝の残存するのを認、める。即ち骨j硝軟骨j習の 
~1ヒは概ね形成不全型に一致して尉り， -部に於て
は軟化性病疫を既に生長閣に於て見るものがある。
第二次海需品質は}般に骨梁に乏しく且つ制く骨質添
加{象に乏しく寧ろ骨多孔f生である。特幹部F鰍特j骨質 
1:再々尋常で総合織が1手板構造も'1形成は比較的良好で 然としし外側の制胞の核は円形文は椅円形を思し内 
'J寺形成は良く保たれるの J~.lzß:の特軟骨病~はi誌も大 fHlIの核付:長崎F9形で慌に配列する。鴻f&'fÎ)i~tこ鈍続す
る発紋・部は外側の核は著しく数を減少し繍〈一部にを伴い，tlの!問1200手幹部において約'1腿'荷'に強<
脊椛，指'舟， _f:.JJ専骨，勝'I~'之に次き:， ~発 '1字通端にi泣
か隊皮で，去Ilって拠の'~~';åtj軟骨I~剥土佐長!溺，肥大府
組めて明瞭でが:!Hs包柱の分化は規則的民つ!圧.椛であり
正常発育に近く，軟骨突j~己も盛~~rで原虫f}'i3'梁の特質
添加{象も明瞭で，他骨の病蕊度にw.nる事速く，之れ
臨床的事顎.に融1てパロチシ治療の効果と考え得る。
叉，系統的に気滋軟骨にも骨に於けると同様のI欧'舟 
科目実質内の毛細血管性I:H血致Eを散見する他殺~を見
なし、。 
内分泌蹴I持。耳下腺はtr.1.5 g.治 1.5g概ね実質
保I:tc存するが， ll~rf;号車n織の各分燦はIJ、最III1J包性の腺 r*
により形成され，服務部lI}l包は形小さく原形質に乏し
く分泌新粒1f1-成も乏しく核濃縮を示すもの多く，一
部には2胞の形成を原形質内に認める。排刊Ik'i皆中， 1
肢に近い噂'eT'は 2胞の制服より成り核列は榔めて撚
訟を見るが，大部分は不規則1 1]専の向性状上皮キl{tJilけ占 
2K'jiWI.:の核列を示し，内般に近〈円形核があり，又，
外11111にけ羽~1 々 j百五ÿ.t.k阪を有する J二皮車fJlJjfYより成り，
明瞭な条紋構造を示:すものを認めず，叉+慰頼1粒形成
け
網7形!静手均D成見も不!明!問月筋蹴tであるる'の然るに ~Tt下腺は布 1.5 g，記 
1.7 g，実質'1::1で、J司'_ド腺にi七し著しい分{むな示し， lR 
1号制胞はE
浪商品luJJ包の分化及ひ~HI五;関係明阪で半月休を形成す
符守苧I吠状l時甲軟化!生~化があり， F気惜管、，'1軟欧 9 
性|Eを剖2夜制胞の t
白状乃矛ifm;状胞状椛冶明瞭で銭自立kびに粕及び気f 秋飲骨笥首:支i
K陶削弘剖{休本に訊1;山毛じの周辺辺.部に於ける所謂品剤制紘3E其伴い 
を祝f明閃した。会問I~j除13吋全体の 91~小で7伊úlZ不全性で
蛾維1 箆引イ化じ るものあり， 1:呑千制机し目胞j榔梓造磁誠!患の2E 出臼は)胞 
あるカ湖エに軟化性病裂は詰r:r悶/J:¥来なかったの
皮j商は表j支!閣は細胞に乏しく鳳平で乳瑚形成及び 
力繊維縦形I lfJtl闘の品j血儲;侵入に乏しく，表皮下1毛剤
成も乏しし、。真皮閥結合織の!際限繊維はーサ投に籾綜
で膨化し太し、繊維が多く制分1I岐に乏しく ，~ììi.力繊維
は不規則肥厚，毛主状乃査結節i状間停をも示しがI分i岐
に乏し"、。大動脈共の他の動IIV~Mm中間及び関節府間
軟部制解~殊に靭時前!織内の萌i力繊維系統にも同様の
)膨化， s巴停'，.及び渡性を認め， 且つ車11繊維新~I::に乏
しし、。繊紋筋綿織は対!!~例に比して筋繊維品IH<襲縮 
潤|悶均朋q佑3ヰ仇円?舟;点 lド印ごサ』腺!泉良知t 4持3司ド:は司王耳F胴下 に乙比ベJ梢3々 綬<，条紋p即腺jある。 顎下 71協附員剥矧
湖iとの脱11.1明瞭であり，条紋部はhli腐内陸上皮帯l1IJ包
より成る信仰I!I~J条紋吋l となり!戊 λ{象に近く，円形の
核は内憾に近く存し，核'F'I~I:条紋WJ.浩W1瞭であり，
微かIII t.t制粒状紙粒{本の~~T~状問d列を認、める。又，閉鎖 w
線網の形成も認め得る。即ち耳下腺はIE~\lrn台生末期i
にJ引当する未分化状態にあり， 駅下腺はIE:，V， r~l::後 2 
.......6 ヶ月の発育状態にあると考え得る。脳下~休は 
0.4g"央n'l'tでr1in壌は制l胞に儲み好・障を性側胞は頼粒
地獄で鳩山象を示し， :=.h細胞もnJI虎り多く好椴性籾
粒を少蕗:に司守する移fiヨ印刷!包ι認められる。一方，
:1包は可的乏しい。月:luJ塩基性品 
学的に拡 概ね小ßf1'1~1:てさ i! i\:t JJ包[.，皮 n:IUJl包 UJ院予7院を示すもの多
えられる平現u椴接:蛋蛋自質昂淑f塊の充誠を示し米|附?柑守気t く，探:勝慨は淡く， Azan染色により淡背染し，殴管皆支よ
IJili臓は右 17.5 g，:tr14.5 g，号斡半盟艶:イ小、，利織 状腺は1.5g，央政'I~t，jl~l:であるの 
上kり JI上プ土J湖珂部l気逝に迄及ひび~， lJI liJJ包殿f財政内 ~ll\力繊維はj膨化 拍子I!I.:空泡11~成も認められる。勝l臓は突f羽生，純奨構
lUQ粒を有し，ラ氏島l&'胞は多母:の介1献で、腺廃車nJ:j造肢は締めて乏しし、。肝臓は殊にi，繊維分1問停を認めが
!回大を認めず，腕皮の潤濁並びに持"~色色素枕殺を認 は形不IE円形を詩d.，高:11胞に筒み増生像を認め，
め，小柴内には巣状胎生Jm造1m.巣形成が認められ， Gomori 染色により主に域恭'I~I:の F 品Hl胞の増生(象を
長崎I~胞の蹄大及び品1，鉄索食i氏像がある。脚H包は急~11~1: 罰則明したd 11向腺は 3.5g 議船'I~I::，皮質は淋巴球機納
得員lf象と骨髄!仁成を見る。叉，被膜は有!J 々社li く ß~!材・ 胞甚だ乏しく，皮質内及びl'fi貨に鮮i合繊士宮!生保を認
める。叉，髄質は Hassal氏小{本の形小乱つ数も少故は1;力繊維の走行は乏しし、。腎!jlく賛調でありfJ:1は品 
大さH時々尋常でi!叱度のm並1.像と制!l尿管館内に赤血球 く，好障を悦剖li胞の数も乏しい。剛将は右1.5g，tr. 
悶肢を見る。心臓には脱色色索引;撃を認めるのみ。1.7g 饗納'I~I:で殊に皮'Ø{の濃縮が強〈樹脂肪合間:に
脳は 460 gJ1同;水艇の{象は不明瞭で組織学的には脳腕 乏しく， ~ÿt;臨時は，fffi平イ~し;存在不明瞭でおる。星第丸
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は布1.5.gte・1.7g奥質的;:t対熊児に比し殊?と饗裂を 骨逝端に於て約 0.3cm直径でlE常に JtL狭小，純
認めず。 級学的に骨端E欧骨i抑止閣は軟骨造主質よく保たれ，軟
挺例 (X~ く119-1951) (千楽大病理〉 臨床事項。 脅細胞は核卵円形，被膜明瞭なもの多〈一部に紡鋸 
IJ'O悦0，生後 11ヶ月女児，両親は健在，兄弟 4名， 形核を有する紡錘形軟骨細胞が東状に走行するのを
忠児は第 4子にして，血族に本症鳳者なく遺伝的関 認め，静止閣内を穿適する軟骨!際性，血管を伴う結
係はなし、。腕娠 10ヶ月安産，生下時体重は 850匁， 合繊紫の侵入が多く，ー官官は骨端桜髄質の内'問'膜と
母乳栄載にて生長，生後間もなく体浴時に脊柱後轡 州連絡し，又一部は所謂I飲'侍骨髄管に移行する。静
が気付かれながら，笑い初めは第3ヶ月頃で第 6ケ 止層軟骨組織のか Lる血管を伴う総合織紫と粁i接す
月迄は母乳描:寓で、発育栄強fHに概れ良好で、あった。 はiI吹'貯器質に乏しく軟骨事m胞は被服祁接して存15る苦
然るに第 6ヶ月末に流行性感閣に熔思し，斑に 3日 する{象があり，且つ， i飲'舟蕊質は仙普ISに比べ  Eosin
余下掛Ijが続き以来忽に痩せ，餓 9ヶ月にききり筋弛緩 に淡染し Resorcin-Fuchsinにより染るところの，
し皮闘はお郵政等に対しかぶれ易<，且つ繊駐:が多く Celloidin切片標本においては放線状突胞を有する 
ri~ く，四肢は健児に比し短く，脊関節は間短不良で 訟状物質， Paraffin切片j謀本では頼粒状物質の枕碧
可動性に錦、み，軽度の O倒jの状態にあり，叉，胸腕 があり，ー鳴5~ま軟骨細胞外品内にも沈著する。叉，
は崩平・，矧輩4・発育は略々尋常で相対的にブミに見え 一方総合織内にも同様の物質沈箸を認めた〈後述〉。
る。仕i閣は第  9ヶ月で漉く，第 10ヶ月に入るも術開 骨端秋'1~'Ji訴は rll狭く生長関，肥大闘のi欧'1付IIlH包肢は
部のi話|忠は不安定で一般に身体軟弱，倒閣興部は験 勉く分{じ発育不良で予備和夫化憾の存症も不!V1際， 
S専に近く，玩具は持つが強力は乏しく，叉，邸液流 肥大関内に，一吉I~はMに生長鰯内に迄原始骨髄の使
艇を見る翰:がなく明:液分泌の少いきli.が家人により気 入を認め所調軟'侍'1守備管として骨端軟骨!部事(~過す
付かれてしおの叉，非í;i~t乙発汗L 易い傾向があっ るものも多く， 1欧'舟突起は短小且つ数も少〈従って
た。錫 11ヶ月死亡前 12月に琵り高熱， I咳現政，明\I\I~， 脂隊H~始f合l'問叶.梁Jff..氏少く乱つ陪朕{始骨梁として辺縁目既蹴~括fiに骨t反版
に島状に2夜Eを剖』性!s
鼻単拠l
点i
現f1附!日呼乎破等 
は次第にt 縮梅拾諮.並ひび，に需軒鮎核反鳩詩強 L遂に死亡亡‘す。 i j
[5内音部'iJ附f形成右を認むるも r4し可不之機財蛸蛾ftとなり， 刊可Ji.吸閤刻峨t，チアノ
長取軌h 軟欧附に走行するI特骨45手，突担は1 所轡智ろ少く，綾があり仇，戸寸ゼr
応は共に険性。風波所見。生後 8ヶ月において血色
索〈ザーリ{氏法)72%-:赤血球総数 515万，白血
球総数  9150，中好'Itl:白血:球 34%，般好性白血球 2%，
大単核品:IUJ1l2%，淋巴球 62%01乱消塩類代謝検哩f.成
続。カルシウム 11.35mg/dl，ナトリウム  318.37
mg/dl，燐 5.19mgjdl，崎譲・ 310.98mg/dl，マグネ
シ.ウム 4.19mg/dl，カリウム 19.6mgjdl，淡限ガス 
48 vol/dl。尿には箸~なく，レ線学的には骨路系統
に定割f内本症病{象を認め，叉， lliliFlj古I~陰影の地大が
見られた;治療として第 9ヶ月末より毎;1?15mgの
パロチンを 13 間，苦J"65mg を筋詐.し，臨床1~f.J~こ特
調関梁形成に到るものが可Jj，足り認められるの大j腿骨
滝}捕にj~ては'l~端軟'侍!留は欠如しi歓'l!l'M~及び骨)慌の
結合織は静止軟骨!留に続く ~I~長・腐を残し骨端'骨幹潟
界都を繊7じして太い紫条として侵入し所調'削英紫を
形成し，骨髄に向って伶も骨膜性化骨に見ると殆ん 
ど問機な抗措働|強化骨{象を示し，漸州側祥浩明瞭
t守備は大腿骨に於ては脂肪事附'1な'自殺に移行する。
を梢々多く I践し，制!日向は梢々乏しく，骨梁)l縁には
造'舟細胞を認むるがJ包休は硝々務縮空E.破骨細胞は
比較的少し、。第二次郎新i政骨擦は殊に骨畷m{iz.象は著
明でなく比較的太く'問'板締法も明瞭な'母娘が多い
発育使の向上，手指骨の{II限度の増大・，及び簡牙の
発生を認めた。
制検事項。剖検ば死後 2時間半。身長， 1本震共に
略々正常生後第 4ヶ月に等しく.栄議状態は比統的
良なる女児民。長荊h成長は不良で‘短肢症を認め，顕
部は比際的大きく，大樹f"H土 (2.5x 3め cm閉鎖
せず，顔面典1~15は梢々{尽く.皮制・は持自慢j控1，微賎
形成は檎々多く且つi架く，殊に尉J1fji関節に認め，関
節jは一般に易問~'I~I:で， ，的軟骨骨境界都に念珠形成あ
り。軟骨性化骨を行う長管状骨・及び短.骨は系統的に
長nl!h成長陣ìi~，を示し，'自制軟骨閣は狭く骨核は大腿 
が，内部に秘性i欧 村1)]包を残存するものもあり'侍添'1
加除に乏しくイ廿待機転もi限度に陣I得される。骨幹部
皮質の綴檎'舟段形成は比較的良好で厚:さも略々毒事常
で殊に大腿骨では内側がR詳し、。以上の病裂は脊椎 
手，上胸骨，手指骨全容に亙って検索1骨，大腿骨，臨
したところでは其の病~皮は略々悶等である。次に
気道11吹骨組織は骨端軟'I~'if:f:織と同様にi散骨基質に乏
しく紡錘形核を有する被j践不明瞭な軟骨前十!胸多く，
会鰍軟骨下部及び叩状軟骨の}部には巣状の脂肪~ 
'14:巣令認めた。
皮踊・は表皮!習梢々 廓平化し乳fiJi形成貧弱で畿皮下 
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j爵より侵スする毛細血管も乏しく共の内皮細胞も鳳
平議縮性で，表皮痕下留の制弾力繊維網形成乏し
く，真皮腐は鯵原繊維は紳;に走行し，各繊維はl陣原
物質に乏しく，ー方都力繊維は}般に太く膨化肥!事
し，処々に盤状結節i形成を伴い戒は断裂する像が認
められる。即ち繊維系統は発育不全及び退行aE性i象
を示す。朋i臓は容量小で，同仰i下楽には散拍子I~I:に気
管支肺炎病巣を認め，拠織学的にはHi!胞時は鮒く分 
とれまた zmif胎sl~ラ~~jJに相当し，発育不全を示す。
次に脳下垂体は 0.4g実質性でトルコ鞍の形成不全
あり浅き為梢々崩平{じするが前紫t主IlI胞に箆み頼粒I
552簡な好椴'I~I:細胞が多く一部集筏性に存し腕肢に好
椴性高IUIaV首多の像があり，他に主車IU/J包も可成り多く
認められ好闘を性側胞に比し好塩基性細胞は少し、。甲
状腺は 2.0g突殴悦で計画胞は小なるもの多〈上皮細
胞は慨れf良子形を思し，制限伎は部く Azan染色に
l岐する抑力繊維に乏しく，太く膨1~L 分岐少し、抑力 l'1fより淡背乃若三淡赤に染るの又，殿作1:'.川悦 
x0.1x0.05) cm(0.02j:I~~}成氏り認められれ.るるの上波小手界肢に蹄大し淋巴樹脂の20gil臓は1繊維を認める。隅
器納. ~i~l:及び中心硝子化像を認め，赤色倒i中には 大のもの 2ケを見出し得たが掛1itに比し郁々小でお
白血球設isYがあり..Iffi.被簡内皮細胞は腕大する。叉， り，組織学I~I，Jには央伐に乏しく腺央党内総く脂肪肱
脚材及び被膜は~!l'力繊維に乏し L、。肝臓は 260g腕 及び1m賀市Ji合純増生侵入{象を認め，後存する実質は 
度海i潤，習字血浮j 胞が多〈好敵性脳細胞は概1包休乏しく務縮性の虫剤1顕及び肝細胞には中心脂肪化があ
り， ~，細胞にも脂肪消費問象がある。脳は 970g 内
及ひe外脳水!路あり， 1蹴i欺JW~の籾紫化及ひ: Virohow-
Robin氏腔の拡張を罰E明するの腎!臓は純度の欝血な
見る外諸~なく，大腸には粘膜下巣状毛細管性問、前L
像が認められる。
内分泌l臓器。耳下腺は仁左 4.5g，右 5.0g)殆ど大
部分が脂肪市乱織で占められ，組織学的に各分譲の腺
房市日般的対留めて乏しく其の中心部に島状散羽子i生の腺
開制胞群を認めるのみで周辺';~I~は総べて脂肪組織で
占められ，線開細胞は桜卵FCJ.1If1体に乏しく願粒:形
成は概めて乏しく，腺休は多〈は腺)路を7釘し放線状
問dダIjを示す。か L る腺{本に臨接する;j:JI~ t1I!:fin:は般千形 
包休に乏しく般外1胞が単闘に排列し;核円形で1上皮品
!習に扇平紡錘形核合有する品IH胞の問携するのを融
め，時々 i問f首としての形態を具，{1m寸る。然しながら
所詐j条紙部に相当する部はf自:膝 l膨大し初!に Eosin
に貯染するW粒.状:鑑由物伐を約するが，その上皮が:111;i'1
胞は不規則 2開性に存し，核は卵円乃査がJ銀形で部
臨古1\に近〈存し期~~却酵成乏しく椴下性線条構造並び
に基底創出形成不思}I慌で臨ちに増;t酌こ移行し，j 正1E1?1
対H矧視例に見る倍型盟的単Z Nl凶司円 1悦~"l主 占船船胞脳臼包I.にこして線条村椛t 号閥 1:上皮幸制紳[111
造!朋別隊なものの l問封現を見な L 、、。叉'条紋1~IS封1:7111:'i百周
囲の淋巴m主力会形成も対日告に比し不 I!月瞭である。即
ち，腺E宮市!峨の高度の発制改に加え~1~1111:管系殊に
其の条紋.;.~sの発育不全の{象を認め. PI名々 .EJif胎生末
期にキ引当する米分化状態にある。~方，鎖下腺は 
C1r.1.2 g，右 1.5g)耳下腺に比しょく発育し!蛾房組
めて少し、。 i納容は京 3.0g.右 2.8g}支!伐は脱脂質合
節:に乏しく同平で殊に来臨!出土存ぞE不明瞭で， 1'fi:状 
!認は品:IlIs訟司王品11<桜悦紛がある。ーブ:H地質はグローム
反応も明脈でよく{呆たれるの脚!蹴ラ氏自iは7伝子;五円
形一般に大きく品1"1包に街み， t樹立三似を示し，腺際組
織内の所澗腺 rj~心細胞も地主Eす。 Gomori 氏染色に
より;協議長性 F車1胞の増生なる帯を磁認し得たの胸腺
は 2.8g 議愉"~I;で株・に皮質に務総蒋 I !fJで、あり皮質内
に者i!;合織上保!三{象があり淋巴球様細胞は乏し〈制網n:I.1
IJ'包も少い。悩慌の Hassal氏小体形成乏しく乱つIJ、
ざいものが多く石1!R制;帯保にも;乏しし、。卵巣H大さ
111ち蒋I，~i~にして政刊には多数の原始卵及びj瓜始減JIω陸 
成を認める。~品取11加工実質'I~主で・ ;21縁部にはI]I~lt.Þの fk
措あり哲設はない。
症例〔沼 J(11-1953) er-~集大病期) I臨床事明。
名(他殺。跡見は5Jlfi~ず。同~n:族結婚にLIDI1:間断絶ず 
筋 5子， ~l::後 12 ヶ月男児。揃~m宏・践。主!三下附:休露
は 1050 匁，母乳栄1(Q比より生育す。 ~t:来発背が説
く崎形を主訴としてスl始。生後 6 ヶ)~において休絡
倭小，栄技状態不良で蹴授密閉]，悔は!品l尼の流抵を
認めぬ事を不滑に思ってし、た。!顎貌t主将』誌で弱~Yih~比
統的大， JJ断水)J市状，大鰍f"l~まく.5.7 x 4.8) cm，問1S
は問定せず較典を認む。聖母湖{続く，常に官官口外に
出す。胸廓はJlI~f胸を ~f& し 11力骨念J;'~ミ~，~似uする。叉， 
J、リソ y氏持を認む。 JU担瑚lは。膨制し，庁r-は一樹;j'1独
告U.又. ß~!尖をも Intll9~Uす。筋は弛緩し，四 n交政府の
鰍成形成掛哲で，綬肢症も磐l別であるの tr._I-JH、は弛
織は突質性乱つ腺房抑1胞は胞休に寓みlIlii粒形成も可 栂指はl，肢は殆んど自動溜1-可i緩し 1を認めず。同制Jf}
l武り認められ半月休形成も存するが，排11止(~条紋部 撃側に鍛縮問定し外q!R不能である。偲し，等長指，
はー伺lにt民間円柱上皮細胞の/li磁を認めるのみで耳 ミさう〈手の像は不明瞭である。叉，有第百，1V陛11に
下腺問機に来分化の上皮車I!胞より成るものが多く， は癒合症を認める。脊1主に後的を認め， I自主遺脱交射
巻.30第医学会雑誌I長.3!千-376-
はBE?官。笑L、初めは第3ヶ月であり目常よく笑う。
生後 6ヶ月に発熱38"--390Cに及び，聴診上胸部に
哨鳴及び乾悦:締音あり， ベニシ)}.:/，療法により約2
ヶ月後平温に復す。他に治療として生後第 6ヶ月よ F 
250mg恒.}，死亡時迄貯2~腿].，5mg周11りパロチシ
を筋目:投与し， 7:1.:射後 1ヶ月において身体の運動活
溌となり，右上肢は自由に上下に動かし，左上肢の
方も挙上出来るようになり，同搬指も少しづっ動か
すようになり，終返りも可能となった。第四ヶ月よ
り官は仁1外に出きなくなり発r-r・-し易くなったの即ち
以上のおiき治療効果に比るべきものがありながら，
生後 12ヶJiにおいて死亡前 4日食慾衰え峻蛾あり
休獄は 350Cとなり，保-慨に努めたが斑にチアノ{
ゼ哲明となり， J1旬:司;に締背を聴JI文するようになり，i
グロロマイセチン等を投与したが遂にf.1，・ヲミす。生後 
6ヶ月における格検奪事明。血色素・鼠:(ザーリ{氏
状核自由.球 8%，分:Wi~亥白血球 21%，何愛好・'1生白血球 
4%，大11核が1]胞 8%，淋巴球59%0' IT-PI蹴機 ~1~検宅空
前回反応IEWr。料i~~長及び梅市反応はI~性。
剖検事項。身長 58.2cm，休議 5.0kg，休格倭小，
四!民短く栄器楽えたるさ1:.後 12ヶ月潟児院。野{聞は 
39.3 cm で、制強'1争発?如:t.J七il話I'I'~良好，大 ~~P'Jはなお
関存し (3.1x 3.4) cm，制媛発生状態は梢々1援で
ある。敵前:胤根部は!焔 IIXI し mrl\~椴鼻の状を認し，歯
列は米だに認められない。皮腐は背自で浪:i問，大関
節i部に於てi陀:に深し、倣按JI~，成を認む。脊柱:~:t.後的を
示し， I1)J軟骨'I~'J.JÆ8'~';，祁に相当して íl態度に念瑚3伝成を
見るb手指の発育は磁〈綬小。叉，布第J1f，IVJO上院刊
に骨癒令府がある。軟，舟削'I~1:'イ化化じ骨を営む長管鮮，状，自舟'及び附~!性怯 
短骨付は:九し
然しながら殊に尚肉iE皮吃の2凌是形は認拘ず。組!級学的に骨
端il*骨抑止閣はi飲'mn照より侵入する血管を伴う結合
分化は極めて不良で鋭(，続く予備石灰化層内には
既に原始骨髄の侵入があり，ために予備石灰化閣の
存在は極めて不明瞭であり，軟骨突1飽は短小で‘数も
少く j京好骨梁形成も乏しい。か与る骨端軟骨閣を穿
過する所謂軟骨骨髄管は多く，持の一部は静止軟骨
内の血管を伴う結合繊索と相連絡する。叉，隙始骨 
に位置する原始'舟梁は所謂侠梁形成を明瞭に示:1髄司
し，内部には~.性軟骨細胞群を磁存する。大)腿骨途
端においては骨端軟骨腐を全く欠如し，静止軟骨閣
の直下"に磁めて太し、結合織紫が軟骨膜及び骨j僕より
吹骨性化骨機!択は全く認められず，骨1侵入械悲し， 
慨に向つては総べて骨幹部皮I氏におけると問機の総
合織性化'舟機l伝をもって骨織を新生する像が認めら
れる。即ち定型的な骨膜紫を証明した。第こ次海綿
伎は骨梁に乏しく骨多孔性で，特梁辺縁における骨
質添加除に乏しし、。前jして一方に於ては，手指骨第 
'1欧i抑止i関節の2 守備に於て巣状tこ極めてil軽度ながら法)70%，赤血球総数 420万，自由.球総数 6200，~.平
出[lìßill!羽滋賀の渡性脱搭があり，該部には悶 rr.~vこ Eo­
sin及び vanGieson氏染色でともに紅染する品IU
繊維の館患の像が兇られた。気;首軟'自略目織には骨高官
軟骨車1:織と悶械のがJ銀形末分化軟骨細胞を多く認め
る 1./.嬰I~vこ i欧州生~.化は証明しなし、占皮簡は表皮閥細
胞に乏しく梢t々 周平となり乳隣形成乏しく表皮下関 
留の弾力繊維由.管も少<，表皮下j1より侵入する毛剤
網形成は資調で，叉，真皮閥内の弾力繊維形成は可
成り械ではあるが，一部に給関i状J目j事，毛色状物形成
鵠;の変'I~l:像を認む。IJfli臓は容陸略々尋常，同ßrlU二楽
に気管支拡緩症を伴う気管支11m炎病巣を散投性に認
め，市H級学的に肺胞験問質内の弾力繊維の形成乏し
く出:!l繊維は少〈硬化性自.つH~惇，せる繊維が多L 、。牌
!搬は 30g，i限度に服大し:被j肢は緊張し，動1験学的に
好荷受性自血球の設j悶を伴う l牌櫛地主I?f!象を認め，同時
に品11首脳間品IJ包;増生倣及び餓血像があり，被腕及び 
l'1Zの退行j h罰狩例行刊オ司j織紫が多く認められ， 軟飲，F軟|欧吹，化{打化!ヒ;事性 性l' 笈主を羽 1J1¥t.材の関i力繊維は乏しい。心臓は 40g，右心房畿の
ないカが，軟欧骨品制制釧j d必問11H目目胞包は}制都~*紛紡J鋸1形静東状に問鰍t己!列し， 且つ核 ~器使の拡張を認め，組織学的には心筋細胞の補色色
機納し之亦紡錘形を箆し内外車11包4訟は蒋!々不明瞭化 紫沈普を認める。肝臓は 240g制部潮間し絢々浮臨
、するものがあり，か Lる辞は品Hi脳間i歓守護主質もー ・般'1
に乏しく狭い問摘をもってi欧'持制 1 1IJfí11Iいにキ I~接し， 臓には戟度の智彦血の他薯~を見なし、。脳には浮l蹟及
性， lJ子細胞の i・1: 1心脂肪化及び昆制~胞勝大を認む。腎
'1武i!尋常の形態を示す 
協の拡張者認める。j氏Virchow-Robin的にはを穿過する血.管を伴う総合総紫とI:l・のr-Jtと，i骨関市附 
手細胞は乏しし、。か Lる静jとil政 び純度の内及ひ・外JI;g7kl随の状態が認められ，組織学
~:I~按ずる部に沿い，一吉rはJ七の総合前官繊維rj.刊に，一 内分泌、!蹴様。耳下腺は:布}側 5.5g，鵬房絞!織の分
瑚!は軟骨組織辺縁部内に， 2前痕例〈は， X)におけ :Jlk構造明瞭で， ;r=tの内部に糖度の脂肪症を伴b、，腺
ると全く問機に Resorcin-Fuchsinにまり波染す 関車:flj胞はー休に小さく胞体に乏しく核は濃縮し頼粒
る異常物質のあt暫を認めた〈後述)0 1fI・端歌'持・閣は 形成に乏しいものが多く，排1上管系は一部に核下性 
rl1狭心生長腐及び肥大!閣のi飲'舟高fl1/J包柱形成slEひ'に 綜条1q~迭を認める単摺円柱上皮鰍胞より成る条紋部
~t::第 4号 千 3巣 医 学会制i 押し‘ -377-
1:J噂:度に認められる。f.l'iの出現を見るが，大部分は術基底部に近く不規WJ2 収i型胞形成もrj 腎はtr.布夫々  
閥性に排列する，紡錘形乃至卵円形核を有する k皮
細胞より成る条紋部が多く， J願粒形成は核上古~~及び
核下部共に乏しく従って特有の線条構造形成は認め
られず， ~Jj庁調基底控胞形成はなく，又，周閤の淋巴
舷形成も不明瞭である。潤管部並びに導管部の形成
は略々尋常に近く認、める惑が出来る。刻下腺は布一
側で 3.5g，突質性にして，腺房組織の発育は耳下腺
の其に比し比較的良好で，隙房細胞は可成り胞体に
宮み，頼粒形成も比較的強震にして，半月体形成も 
7lll管条紋部の形成も明瞭で，核1:既に認められる。却
下性線条構造を1月らかに認める単燭円柱上皮細胞ょ-
り成るものが多いが，向頼粒形成は一般に乏しく，
又， ~1~1~には耳下腺と同様な来分{じ上皮ñ~ljJl包より成
る条紋部を混在するのを認め，以上の点から耳下腺
並びに劉下~はともにIEW~胎児の兆の発育と比較せ
ば時々胎主主末期1に相当する発育状態にあると考え得
る。脳下議休は 0.4g突質料:で伊r躍は納胞に箭み，
頼粒世憶な好酸性制III~!の増多と同時に主品lun包の田端~t
像を認める。時叩1状腺は 3.0g笑yEti償賞骨鮒，削』悦 
胞胞.1:皮制制飢1]胞は概ね部般t子?形跨を盛し， 翻 1裂質は淡く. 
Azan 染色により淡背・乃琵淡赤色に染り，駿1f.'1~Þ.吸
2.5g皮伎のl陸庶務縮と類脂肪合続減少を示し，事長に
糸盤層は鳳平不明瞭となり東状閣は制胞束細く核機
縮の像がある。髄質は上凶凌的良好の発育を示し保持
される。叉， -剖iに毛細血管性出血を伴う改築織を
見る。!陣織は分説構造明瞭で腺房赤附iは爽質性で胞
休に富む分泌頼粒形成も農笛な腺房赤ul1J包より成り，
所調線中心純胞の増生像を認め，ラ氏烏は形不正円
形を畏するもの多く，細胞増生し， Gomori氏費地，
により F車HIJ包の増多を祝明する事が出来た。胸臓は 
5.5g護縮性で，捌ミに皮質は淋巴球機細胞に乏しく，
悩殺の Hassal氏小休形成も乏しく且つ小さし、。諜
丸は;在7{-i犬々精管を含め 2.5g 突1~'I~l: にして車:JE精骨.
制官Jl包の存在1'包に寂み，mJ母非lir各々尋常で，稿lの発官官 
も可J&り多く認められる。 
4. 智j検事填総括
þ.!.上 11~定例は即ちいづれも定型的胎児性}欧特異
栄議崎例で， ;f{の骨・i欧骨病~より，主l~tこ発背不全性
~{じに止る}好調発育不全型に!謝するもの 4 例，叉，
発育不全性病設に加えて軟骨軟化にき足る法行性病~
を伴う所調il吹化担に!認するもの 6炉I}，イ也 1例につい
ては・附欧lij引l織は倹紫し得なかった。
同摺共に肉眼I~I'~に長}拘l目見長の脚抑母を示し短!伎症を 
表(1 ) 症例一覧及び駆首長腺発背皮判定 1民"だしし、ものは全く海豹状を訟す。ープi"、1}': 料治織
証J一昨lhi騒[山崎下響
 的:化tl~吃飴む閣議筋骨の形成は比般的良好で， flJi遊t-!1:争の発脊不良と:tl守殊に輿根部及ひ'下鈎lWu'lI努底特， 
dJお偽九!♀!14Al賢官品目的自
IrJ '>-Y，"J1JI一一川
侠ち特有なl1Jl貌を議し， 3(， J手放の形成不全による
饗縮も一例に於て認められた。軟骨性化骨を営む長同
咋判
十
長 64応弓:管状'1手の骨縦砂;の形成は遅延し，撃しい~形は軟化
却に多く明瞭で，骨幹部の閥曲〈外鰐〉は 4例の軟221 民安|♀ rijøc~~[11及ジすitij;2 
化却に認められた。骨樹軟骨静止腐は組織学的に，
I'nr"l 仲'fIA レ相"判定、百島!判定不能J，齢 I
(鱗)ωI(認*~I'帆 形成不全却に於ては者援を示さず，一部に来状走行前お |9ヶ茸|合 i 
を.訴し紡錘形桜を有し胞体に乏しいi欽特車IUJ包群が認(V) 
S lV |民支|合同~~I色7ヶ資ltL73 
〔羽〕 胎生 I I に於ては軟骨細胞の不明際化，無構造:化等の2羽生j畿1 形Tf l-K 伽月|♀|不全逓!3174 1じみ
を認め，遂にi飲'持制Il包はi喰影と化し，細胞消失病巣
(VII) 胎生|刈形成(胎生|胎生 を形成し， wlJ包fl，Hi欧'百円基質も之等にやれ、多発性以状
S nr 10ヶ月|ロ'"存出16--7ヶ月 16-7ヶ月 器質I~ð務即ち除問;状透明斑形成より進んで更に磯状
〔珊"J I胎生 I，I空需!胎生|胎生 液化にヨミる~化を示し，軟化裂の 4例に於ては明瞭
CF2 110ヶ月ド "i:.!I"
なる所調細胞!刷出:I1 
I J 164ヶ月 16-7ヶ月
二露政LFm鷹市53 J繊維構造の館長現象としての所調アスベスト繊維化病巣及び抑力繊維様純繊維鋸議病
11〔 考資|♀|私議|胎生|胎投 巣を認めた。 'I~'~掛軟骨層は両型共にrl1狭く生長周， 
T与 511 ケ i十字 i10ヶ月 i10ヶ月 l肥大闘のi邸、骨細胞伎の分化発育はi臨めて不良で締〈1J|
問題ヶ婦ι: って相対的に充進1である。一方，原始骨髄形成は去
められ，該部は前li胞開i欧骨盤質に乏しし、が，軟化型
品同訓合i
 短<，予備布灰化!爵及びI欧骨突お形成も榔めて貧弱 
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き受 cn) 身長，体調及び各臓器露盤 
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ずる如くに見え予備石灰化関より更に肥大関内に迄
深く侵入し，ために骨端|武骨闘は愈々巾狭く見え
る。一部の原始骨髄は内'舟!民.を伴い所詐~lil吹1守骨舗管
として骨端軟骨閣内をE字通し，戒は手t処に早期化骨
現象として所爾骨肉 Knoche~spange をつくり，
戒は静止軟骨関内を穿過する軟骨膜に由来する血管
を伴う結合織紫と瓦し、に制連絡する。か Lる軟骨P母
髄管及び;血管を伴う結合繊紫の静止軟骨腐内侵スは
噂常に比し極めて多い。叉，特徴的な惑は，骨端軟
骨閣の形成が全く欠如するか戒は極めて貧弱で，該
閣に一致戒は代って，骨!関及び軟骨l肢に由来する給
合織繋が横舟侵入l."所謂骨膜紫を形成し，欠如戒
は賛弱なる軟f骨性化'舟に代るに骨髄に向つての結合
繊性骨生成を営む織を認める惑が出来る。密性軟骨
央協の骨質添加{象は貧弱::01む骨機!民も軽度には隙時
され，原始骨梁は内部に~性i欧骨細胞群を織し共の
辺縁にのみ骨版椛造を認めLるものが多く，叉，櫛走
して所調横梁形成を示し，甚だしくは密性軟骨央臨
形成を欠き予備石灰化関が誕の儲横走する骨梁に直
接移行するものも認められる。原始骨梁形成がかく
の如〈貧弱であり従ってご次海部関内の骨梁ふ寸宣
に少く乱つ制札、ものが多く骨多孔像を示すものがあ
るが，概して骨端軟骨腐の病~に比して骨質添加像
は比較的石J良であり，殊に骨幹部に近づくに従って
骨J~~性イむ骨により形成される骨梁とともに可成り太
い骨梁形成を認める。骨梁辺縁には梢々襲縮性の造
骨細胞の排列を多く認め，破骨細胞並びに骨吸収{象
は乏しい。之等の病裂に対して総合繊'I~骨敏性化骨
機il去はよく保持され，皮質の微鰐骨質形成は!明瞭で
略々常に近い厚さを有1....，骨絞構造も税則的であ
る。骨髄は長管状骨及び知.骨ともに概ね細胞髄で、職
皮に脂肪車附tを敵するものがあり，梢々細胞に乏し
し、傾向にある。然し乍ら高度の脂肪髄の如きは之を
見ない。叉，~後症例 3 例〈は， X， Xl)は何れも
バロチシ治療が施行され，車附t学的にし、づれも骨端
軟骨}欝の -~i~~こ於て可成り尋常発育に近い分{じを認
め，軟骨突1也形成も多く認められる像があるィ殊に
共の 1例〈砿〉に歪つては各長管状骨により共の病
~皮を異にし，臨床的所見と金〈一致する部{立に於
て殆ど正常児に見ると異らない発育臨臓な骨端軟骨
関及び原始骨梁形成を寵明出来た。而して，叉，パ
ロチ j技与例は{也の症例に見“られなし、処の，静止軟
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特閥内を擦過する血管を伴う結合織紫内及び之が接
する軟骨組織辺縁部の軟'舟基質内並びに軟骨細胞外
銑内に於ける， Resorciri-Fuchsinにより漉染し，
屈光性を有し， I脅銀性はなく，アザシ染色によりて
は淡宵・緑色に染る放線状突起官有する盤状5異常物質
の湖;碧が認められた。大さは Cellodin包却の場合
で 8-30 V.j直径であり， Paraffiin匂地による場合
は其の加熱により容易に諜縮し， 2.5--12科大となり
且つ放線状突起を失い，塊状物質に見える。か与る
微細i磐物質は結合繊細胞戒は組織球怜細胞等の品IUK.
11包成分とは凡そ;1W:、関係であり，弾力繊維とも nJ~際な
関係は認められぬ。出して血管周回より軟骨最ri織と
結合織のH.接する部に最も多<，一脅I~は更にi歌'簡略tl
織内戒は軟骨細胞の外側目白銑内にも税者せる{象があ
る。.13.っ，か L る軟骨組織辺縁.ffl~は細胞に官み造与党
乏しく淡!明で新~I:.激骨来臨~~こ近:"仰を認し，一部に
は懇i軟'持帝ft鰍織の{象を示してしる。 ~Iミ樹は著しく越
拠f:し，胎W.例は勿論， ~Iヲ後例 3 例とも簡列を認め
~k.~野は賛弱であり， Azan染色により濃脅染して紅
染する内iP11を有せざるものが多く，一部には!謬原繊
維の膨化機を見る。同時に弾力繊維系統も形成食調
で走行に乏しく粗懇で， Resorcin-Fuchsinにより
淡く不明瞭に染り，細分i岐に乏しいものが多く，一
部には頼粒状断裂，日巴停!膨化乃窓越状結節形成に及
ぶ~性像も認められた。
関節周閉靭帯組織内に於ける弾力繊維形成はー般
に乏しく納分岐に乏じく膨化Ii巴摩せるものが多く，
~部に能状給関i形成も認められ，横紋筋綿織も対照
例に比し筋媛・に乏しく且つ筋繊維は制uく饗縮性であ
る。
大動脈はj臨始部のrl1は対照例!に比し綿々増加の傾
向にあり，組織学的には中関に於ける太い明けJ.肢に
知粒状断裂を認、めるものがあり，殊に横断閣に於て
蒋!珂であり，不規則給関j状H自陣膨イじがあり，純分岐
に乏しく，仰すJß提聞に走る穆!京繊維は~~却って増
加する如く見える。外周の結合織内を走る弾力繊維
ず。 気道i 1 形跨成司ミ姶会合悦恋イ化じ乃ヨ浄京宇長:も形成賛弱で乏しく，盤状結節形成，不:JJ~刷日巴障を軟歓"持守手村'帝制事相組日f:1.織にも系統|的拘句に7 i
ili軟欧政剣"怜 
気智l軟欧険蜘"問奇寺，特主喝喝追詩t;均;の F I~気道に峨践くし， 又， l1i¥臓内気管支米上七凶音瑚部 l
中間のil攻骨市陥世に於ても較皮ながら伶病獲を認め何.
る。即ち，形成不全型病例に於ては紡錘形軟骨細胞
より JîX: り舷貨に乏しく ïl政骨胤昭総合織との撹~不明
瞭であるけ欲{凶!万E例には更に明瞭な印状軟骨の早
期化骨{象， 臨脂、i肪j波定を制性泊方2i
のi軟欧，持閉せ欧化病巣， 同時;にEとに伴うil政骨品Ililfil'{!目指I繊維
前進の鰭畏即ち Asbest繊維化病巣の形成が認めら
れた。更に日，ï\i臓内気1'~1;安~~軟骨組織け軟化型に於て
は藩しく l歌'舟細胞に乏ししか1I1胞↑H1基質も締めて乏
しくなり所翻 Asbest繊維化の他に Resorcin-
Fuch~in に可染性の弾力繊維様車111繊維が Asbest
繊維にキ1:lj混じて雄監する傑が認められる。之主宰の気
道軟骨組織の病褒は全く特端軟骨組織の其と問様の 
ものと考え得.る。
本症児の皮腐は肉眼的に繊犠形成に富み，殊に1司
脚関節， I接関節iの如き大関節官I~に薪1.Jf:]であり，~組織
学的に表皮腐は非部周平で制胞に乏し〈細胞の分化 
食弱で:核濃縮を示すものがあり，角イじも一般に乏し
く乳瞬形成は短く制liく且つ数少L、。又，毛制血管の
表皮下関よりの侵入が乏しく，且つ存する血管内皮
品IU胞は扇平窓縮性である。皮騎附関脇は議縮性で，
汗腺，皮脂腺共に腺休は細胞に乏しく且つ小さい。
真皮騎結合織は惨原繊維一般に粗援で，繊維芽細胞
は乏しく議縮性のもの多く突起に乏しく，惨原物質
認めが制隆介蚊に乏しし、。か与る血管段使化は心
臓，肝臓，牌臓， 1降臓， lil蹴鵠;の臓部内の中小動脈
墜にも同様傾向の病~を認め得るの次に舶iI臓は__.般
に形成不全性で容母小なるものが多<，粧蛾学的に
前述の女1.1き気I首2支蟻軟骨籾織の病~の他に， Itr¥i飽蟻
内Im~貨の明り]繊維形成が食弱であり，不規則にl膨{じ
/l自陣し太い鋭レ繊維が多<，高:111分岐に乏しし繊細!
な新生抑力側佐は梅めて乏しく，対照例に見る様な
太いものより繊細なものえ否;る階段的移行を欠く。
叉，生後例2例には死閣としての気管支:Mi炎の悌が
;認められた。
心臓，肝臓，牌臓，腎臓生存は大さ概ね尋常で帯夜
を凡ないが，被m提及びH品質内弾力繊維の形成貧弱で
あり，就r.l，倒1臓被膜及び胴l材に・共・の{象明瞭であ:t
る。 J掛は大さ1各々 諦常で‘内外脳71<1蹟の制鵠が過半数
の症例に認められ，組織学的には Virchow-Robin
氏般の拡張を伴し、軟脳j践は粗穏化し脳浮j簡のi象を沃
すが，神経!際組織及び神経節j細胞には普及・を認、めな
、。L
内分泌、l搬帰。明日夜腺。耳下腺は食例に就いて検索
し仰.たがし、づれも組織学的に形成不全の病i象を認め
たの即ち腺)嫌鰍tは胎生6-7ヶ月の 1症例を除い
ては分銅符浩が認められたが，小説外総合織と小柴
内総合織との区別が不明瞭なもの，結合織が穆様結
合織の状態に止るもの，高度の脂肪症を伴い散粧性
島状に!臨休を認めるのみのもの，胎生末期症例に於
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てはなお腺休と排刑:管系主の位置的関係は不規制で 甲状腺は対照例に比ベ梢々設いものが多<，突質
央:の間に拡張せる毛細血管が異常に目立つもの等々 性で類!際質合艦に常み，組織学的に轍n包は大小不定
が認められ，一般に腺休の腺房細胞は胞休に乏しく で，概して小IJ包性のものが多<，淵胞上皮細胞は般
分泌願粒形成貧弱で核機納を訴しj細胞の中心部に悦 子形乃蛮円柱形を箆し，欝勝賞は Azan染色により 
赤染し概して・淡く，陵荘性吸収怨胞形成15淡背・染一芦 1]、。而して，排刑:管系の条紋部に中L援するものが多
当する部に定型的な上皮細胞を認めず，胎生期症例 も中等度に存するものが多い。
は勿論，生後12ヶ月症例にヨきるもなお，不規則2閥 滞臓は腺房組織は実質性にして分喋構造も明瞭，
悦の核列を示し，核は内腔近くに存し紡錘形乃室卵 問J貨は組事震で，腺房車llJ胞は胞休に寓み分泌頼粒形成
円形を撃し;核下部には頼粒形成乏しく線条概造不明 を認め，その所調眼中心細胞は可成り域住を示すも
隙で且つJYr調基底控胞形成を欠き，核上背sは間隙も のがあり，その一部は小さなラ氏j誌となり行く像が
乏し〈新粒形成を認め得ない上皮鰍胞より成る所見 あり辺縁にのみ前線開細胞を有するものがある。ラ
を認め，対照例群並びに恕奨氏論文に比較検討する 氏島として既に完成され存するものに就L、て見る
といづれの症例にも央々発育の漣磁を示した。然し と，形は慨して大きく不lE円形を援するものが多
ながら耳下j燥の無形成乃奈密性饗縮を思わしめる条 <，細胞に稿';7，...， Gomori氏染色により F鰍胞の増
紋部の病獲には接しなかった。鎖下腺は大き梢々 生像を確認した。
¥ 小，概れ突質性で‘各症例央々の耳下腺に比すれば発 削腎は一般に護縮性で殊に皮質は廟平化し類)脂肪
背は梢々進捗し，腺湾総紙は躯1粒形成も比較的差是筒 包且つ核/1の沈着減少し，糸訟閣は殊に議縮強く小制
で， il~ ，{t・2盟生後症例では耳下腺の発育不全が)可成り 濃縮を認め，存手E不明瞭なものが多L、。東状闘がm胞
著明にかかわらず殆んど対照例と等しい尋常の発脊 東は納く綬<，網状腐の色素枕殺も比較的少く，ー
を示し，胞休盛かな腺房出:1Ji胞を認める。然しながら 方髄質は慨してよく形成保持されて尉り，生後症例
排w:管系の形成は上述軟化製生後例を除いては，い の中には毛細管出血を伴う改築{象を示すものがあ
づれも条紋部の形成貧弱であり，耳下腺条紋部と金 る。
く同様な宋分化上皮相胞より成るものが多し、。節し 胸腺は小さく議縮強く，肥大を示す症例はない。
てlE1it脇被腺の発育に於て，耳下腺は刻下線に比し 皮質は小円形細胞乏しく内部に結合級増生織を伴 
て綿々発育が漣く ，IV事1蹴ラ氏島の発越に|略々近いと I、，L 間質総合織も繊維症の{象を示すものが多く，櫛
去う事実から考察すれば，オー;疲児の耳下腺の発育不
全の度に略々一致する劉下腺の発前後像と考える
事が出来る。
脳下諮休は}般に共の震設が対照例の共に略々等
，じし、か戒は増加を示し，議縦を示すものは認められ
ないb全体の形はトルコ鍛の発育不全の甚だしい第 
X症例に於ては梢々周平化するが，概ね尋常であ
る。最醐t学的に前諜は実質性で・細胞に寓み，好般性
細胞は増多しー Azan染色により鮮紅染する頼粒を
長在留に充満するものが多く，一制lには細業内辺縁部
は勿論:l!:に其の中心部までか Lる好酸性細胞が充実
して存し，又，之全容が相集線して腺!蹟様j事i殖を営む
{象も得.られた。聞して主制aJ包と思われる1包休乏しく
小雨U1血性のものも同時に増生し，叉，梢々胞休盤解 
で‘好機i~t頼粒を少識に有する腕調移行型車mll包も可成
って乏しし、。前業内毛細血1り多く，塩基性細胞は去
管は哲明な拡張を示すものがある。中喋は憾胞上皮
般子形，且つ類穆質を充献する滅胞を認め，後楽前
部には一部前紫細胞の島状増嫡像を認めるが，神経
勝京町載の軽皮籾悲化の他には薯獲を欠く。
質の Hassal氏小体は小さく j立つ数少〈布!来沈袈も
乏しく，淵;巴球様細胞及び純網細胞も比較的乏し
く，髄質内血管周囲の好目安性性細胞の浸i慢も乏しい。
上皮小体は生後症例の 2例に就て検索出来たが，
大さ小，軍最も減少し，発見にj臨めて図織する松度
に務縮し，組織学的に腺組織内部に脂肪車陣織を"放し
突慣に乏しく，叉， fl;司質結合繊増生し腺組織内にも
結合織侵入が見られ，腺休の上皮細胞は胞{本稿々乏
・しい明るい主制j胞が多く存し，惜し、好酸性細胞に乏
しし、。
松架線は生後症例の 2例に就き検するに，大さ略
々尋常で実質性殊に饗縮を認めず，叉，脳砂沈箸も
中金者;皮に認め得、る。
~l:=Jìér腺。謀丸は対照例に比し発背避艇を認められ
ず，生後例に於ては締結・管長長憶に形成され，陰内は 
糖母細胞の充実を認め，間質内 Leydig氏1m細胞も
多く認め得.る。卵巣の場合も発育良好で大さ尋常，
原始卵細胞捜・簡にして，生後症例におレては原始溜
!胞の形成も明瞭に認め得る。
制部交感神経上節及ひ'下節jについても生後症例に
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ついて検脊したが，神級飾品11訟は紛々 ・大小不|司を示 ば夫々明らかに良好であるが，之を正常児'自P発育に
し一部に Nissle 氏籾粒の消失を見る税度で碧~を 比すれば戦瓜2に幣i得されるものと考え得る。次にi飲
認め得なかった。 骨il次化なる退行性病~N:l:鷲に水症のみに i恨らず，カ 
5. 考 按 シシベ y グ病，老人性償協性関卸'j~芭主宰にも認め得る 
a) 病態論 もので，就中， i飲骨細胞間前e繊維櫛造の館翠{象は従 
1892年 Kaufmann(lIl)は本症の病型を 3i盟に分類 来者人性憤ítJ.;'I~:関節症の軟骨組織，戒し、は高齢者の
記載し，之を形成不全型，軟化製及び過形成型とし 時l状軟骨の者人性退縮化'自サこ際して認められて来た
た。突に木症を聯立し其の卓越した病態分析を以て ものであって， -方，jJシヅベック病に就ては既に
病型を分類した功績はiIDI期的なものと富わなければ 減沢教授。別により給制!に研究され木症に見ると問
ならない。前j して過形成型については;J~・の涼惑にお 様なil攻'舟軟化i性病裂に加えて骨縦軟骨腐の早期l化"手
いて，関節軟骨の~形高度にして関節iïmは紋毛状を 現象を認められてし、る。聞して本書官既述症例中に於
皐し，組織学的骨縦軟骨闘病~~カ阪Jj.~不全型に類す ても甲状il吹骨戒は'持制i飲'舟闘に早抑j化'背{象が認めら
るも一部の関節軟骨に;哨生{象を認むるものとして尉 れているのであり，か Lる一連の度化群を早発性老
り，繭来数例の報告を見るに過ぎず，既述症例 r:l~t に 人i児象として窓議イτj'けられ，水症・をカシ Yベツグ病
はか L る病.~は認められなし、。 1949 年緒方似10教授 及びj拘羽生関関j症と共に fil則子軟化・1'~I:'I~l'ïl政骨疾j閥、 j 
(.11)によれば過形成型は前者;'2裂とは本態l拘に同一 (Osteoarthrosis chondromalacica，Ogatめとし
のものとは考えられず，恐らく全く }')Iの疾忠群に閥 て統}分類された綿方 α11)教授心17)の立場は注目に
せしむべきものであるとの flnするものと替わなければならない。叉，上述せる
関して，過形成型は論外として，既述矯XI症例に j飲'詩情IJ割前紘繊維梢造館長病巣に於ては， Eosin に
おし、て見る如く，概ね形成不全型病~を示しながら 淡染し van Gieson氏染色に鮮市[男与する畠|・状，議
一部において軟骨軟化I~Þ.病巣を宇1': うものも見られて 状戒は束状に存する所謂 Asbest 繊維化 CAsbe~t­
掛り，形成不全型と軟化却との附には当然其の移行 faser・ung)の他に，同時に Resorcin-Fuchsinに
型なるものが存する。即ち，形成不全型及び軟化製 1:可染性の抑カ繊維様高 繊維の館認も見られた事は興
は同盟ともに軟骨性化骨を営む骨の軟骨組織に系統 l朱ある所見で，之れ等は執もI飲'舟基質内に既に形成
的に形成不令{象を示し，軟化躍とは之に]Iiに退行性 1存在せる車 繊維構造の露塁 CDemaskierung der 
病~を伴うに盗るものと見倣す都が出来る。 軟骨性 
手腕紫の侵入を来'1与は遂に特徴的な(i化骨機恨の附
し，烈の侵入を受ける'貯のi欧特性イむ1!'に惑しく隙(時
されるか戒は全く'I:j掘削吹骨閣を欠くものがあり，拙
割~i'J初、受動，向かは話Ìì外としてもか L る結合純紫の俊 
民'1つなる機intercellularen fibri1laren Struktur
による現象:と考える。次に，気道軟骨組織の病~は
夫々 'f干城軟骨綻LR~貨の病~と HI一致せる所見と考うベ
きもので，上部気道に概して尚慌の病恋を示し，形
持される郎防法行1成不全型病疫の外に那須教般の指
'1欧i潟i..1二述の月性病~も認められ，更に叉，鈴的に総合・織性化'持'を1入により軟特性化特に代り代 手細胞11'
飴み長Jlb成長に関与するに怒るものがあり， Kauf・ 赤:Ili繊維構造の総監現象も説明されたo次に本症に特 
mann(HI)， Sumita(OO)，Dietrich(lJ)， Dieterle(均等 徴的と富われる政議巨大'1:CGross schadel)に就
の報告例に}致する所見があり， .且つ彼等と同じく
解釈するを妥当と考える。又，所剥甲状腺機能践失 
CAthyreosis)との奥向論とも関係して， Virchow 
(20)(2'/)の所翻骨幹部骨磁f凶象 CI?iaphysensklero‘ 
se)の所見が問題となるが，凡そ軟骨性化骨に比し
て結合繊性化骨が良好に保持される点に就ては議論
の余地が;f!!t"、ところであるが，腕述症例中にはニ次
海綿質の骨多孔像を示すものも認められ，叉，骨幹
部皮質は路側にj事<{I:!l側にi¥1j.く殊に骨幹部に於ける
閥曲を示す症例に著しく ;1学的関係も考磁さるべき
所見もあり，長jFlb成長の高度の溜.怖をも考え合せ
て，結合織性化'rれま戎:の忠児の軟骨性化骨に比すれ
ては，結合納骨i 手の良'1伽こ一次的に形成される副議冠
好な発育による惑は奥諭のないところであるが，期
謹底'侍の軟骨性骨形成の隙{時から早期i骨癒合を来し
脊椛管の狭容をももたらし之を基凶とする内及ひ:外
脳7kJ.顕の状態を考階、すべきものと考える。
更に以上の骨軟骨病~の{也に，全身皮簡に繊波形
成箸n)jで所翻 Kutisluxaの像を患し，組織学的に
表皮関，真皮膚，附・閥腺組織，脂肪組織.筋肉組織
に玉三る迄有明な形成不全乃至退行性渡性像を統明
し，殊に5}iカ繊維系統は3完成層内のみならず，大動
脈，中小動脈駿，搬船被j民及びfMj質に於ても系統的
に兆の病{象を示し，概して大動脈j出始部のrtの増大
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を見る。木邦に於ては松島仰〉が本症のi欧部組織の の襲縮，胸腺の議縮を認める。
手をj，;!iU¥， 菱化に就いて記載し，筋肉組織の筋繊維の前 之等の研究と併行して，緒方〈意〉教舵及び伊藤教 
J報告し， Bauerは皮!謁・及び筋肉組織迄関与する事・
を指摘し，結合繊全体の Minderwertigkeitをも
って本症の原因を唱え， Herschan(l2)も亦，骨組織
を主とする間諜陣俗説 Mesenchymschadigungと
援く32-3•.1)により，牛耳下腺より水溶性 PH宮 5.4で沈
搬し， PH=7.8で溶解する単純蛋白質が硫安法によ
り分自i刷出され，電気泳動法では単…なる物質であ
り，“Parotin"と命名され，之を白鼠体重 100g毎
見倣している。稲して，最近に至って緒方〈告の救援' に0.3....0.1mgの連続投与により脱落病褒がおぎな
 
(47)により本症は突に間喋典栄養症 (Mesenchymo・
dystrophia，Ogata)戒は (Mesenchymopathia，
Ogata)と命名すべき疾患であるとされ，更に退行
性病君主に就いては早・発性老人現象として斌義付けら
れた。既述せる如き病灘解剖組織学的所見から緒方
〈知〉教般の解釈並びに命名は偲めて適切に本長官病態
に妥当するものと考える事が出来る。
b) 原因論!
緒替に於ても既述せる如く，ヌド症の原因に就ては
定説なく，内分泌学的立場より考客寄せる研究は枚挙
にいとまがなし、。然るに沖;邦に於ては，緒方似1)教
授及び共の門下により多生FVこ亙り瞬液限内分泌の研
究が遂行され，先ず動物実験より唾液腺が内分泌臓
様である事・が略認され，石原の新陳代謝と甥接な関
係を有し，技の摘出及び鴻管結紫実験に於て内分泌
作用の消失.減退をi回す萌・がIDE明され，耳下腺と部
下腺は問方向の内分泌機能を有し，耳下腺に強く額
下腺に弱し、。而して耳下腺と駅下線を同時に脱落せ
しめた所調無駅液腺症 (Asialadenismus，Ogata) 
なる状態に於て最も脱落病~が強く，両側耳下腺の
脱落は之に次ぎ;Jtの病~軽度で紙嘘液腺痕 (Hypo­
sialadenismus，Ogata)と呼・ばれ，逆に両側関下
腺を脱落せしめると両側耳下腺は肥大し反って母fi液
腺内分泌充進の逆病疫を示す所相過駆液腺症 (Hy-
persialadenismus，Ogata)の状態になる事・が判明.
した。之の脱搭病~とは軟特性化情'を蛍む骨のi飲特
需蹴tの2羽生議納，石灰化軟骨央j協の形成不全，骨多
孔症，骨の長さ及び震設の減少，歯牙象牙質の石灰
沈草野不全，エナメル細胞の箆性，白銀伎の吸収増進
を認め，骨の燐成分には疲化に乏しいが Mgの減少
が起り， SrBO，Ca'J6による検査(7りによれば骨端部の
沈着少'くなり，共の他弾力繊維系統の新生の抑制及
び褒性，大動脈内腿の拡張，血管内皮組織の議綿，
皮繭及び共の附閥腺の議縮等を来すことであり，此
の際爾余の内分泌臓器には二次的病愛として脳下護
休前諜の好関空性締胞の増加，甲状腺組織の上皮細胞
繍殖及び類勝質の淡明化と塩基性殺色，勝!蹴ラ氏島
の増生肥大，制i腎皮質殊に糸毛色厨の接縮，上皮小{本
われる事が証明された。 
臨・波線は形態学的に耳ド臓と関下腺には排世管の 
途中に所調条紋部があり内j強制3々 広く細胞は同位
状，核は正問形J 'J~卵円形で単闘で内 j践に近く存
し，核下基底部原32f室内には線状に並列せるミトコ
ンドリアがあり I ;J=tの聞には所繍基底控胞と称する
締i隙があり，之は外側の淋巴隙と溜り，周囲は粗紫 
なる繊維網により包まれ，細胞は内腿に面する所調
閉鎖縁網 (Schlussleistennetz)にて連絡するだけ
の特殊な組織であり，導管内色紫投入実験及び卵白
アルヅミ:Ys::入突験により条紋部上皮細胞の逆吸収 
胸より分泌さ1機簡が説明され，絃に噴[f:液は一旦!娘制
れるや之が条紋部に於て逆吸収されるであろう事が
明らかにされた。
更に慢液腺の発育に就ては隠英(37)の詳制Hな研究
があり，今岡之を追試し全く問様の所鬼を得た。即
ち，耳下腺は顎下腺に比し通常発育が避し両者は
絢々発育過穏を異にするもので，之の傾拘は排辞!1:~手
条紋部の分化に関しても問様に認められる。凡そ排 
1m:管rl:t条紋部の出現は何れも胎生拘Jで・あるが，最初1 
2腐の細胞列より成る排刑:管より分化するもので，
外側の細胞は漸次;Jt・の数を減じ，内側の制i胞のみ哀
の条紋部J二皮細胞としての形態を具備するに支援るも
のである。即ち， J磁波線原基は発生するや所調初期
排目I・管として分岐は組めて乏しいものを存L，胎生
後半期に入り介肢は続々増加するが， ~tじの~I:湘:管駿
は何れも 2)習の核列を示し，調;の排法制P末端には腺
{本原基が膨大して持続する。続いて胎生末期に近ず
くに宇品、i間管部は分化進み戎:の上皮品:111胞は単腐般予
形となり，条紋部も内館拡張して絢々外側の細胞数
を減じてくるが?核列は 2間性を示し核下性線条構
造並びに基底空胞形成は不明瞭，核上部の頼粒形成
も乏しい。聞して胎生期を過ぎると次第に定型的条
紋部上皮細胞出現する様になり，生後6ヶ月に於.て
耳下腺及び額下腺共に会き完成を見るものである。
共:の間上述せる如〈顎下線に於ては耳下腺に比し発
育良く既に胎生末期に於て単層同組上皮細胞より成
る条紋部の出現を少数ながら認め得.るもので、あるo 
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か Lる正常対照例に於ける明;液腺の発育に比して， 就t::t， ;I-;tの内分泌装置の存すると考えられる条紋部
1
本症兜の共は諸問な遅延を認める惑が出来る。却ち 封nll!:~庁の形成不全があり実験的無明液腺:症に極めて
本症胎児症例では 2--3ヶ月の遅延，叉，幼児航例 近似する病態を現出するものと考え得る。
では米だに胎生末期{象を示すものがあり，形態学的 これに加うるに，生後症例3例はし、づれも佐々 木
に形成不全を証明する惑を符.た。既述症例の月年齢 救援及ぴ神田学士により!臨床的に精脊の上パロチν
と夫々の邸液腺発育の推定月年齢との関係は日IJ表 の迎続投与訟による治療を施し，臨床的には~歯， 
( 1 )に示す通りである。臨床的にも明;71慌の分泌が異 身長発育の増加，歩行共{也の運動の確実化及びレ線
稲川こ乏しし司手か気付かれている点は興味ある主i暁で 像の改器等が認められて賠り，組織学的には臨床自身j
ある。叉，軟化型生後肢例に於て耳下腺の発育不全 にレ線像の欧諸を見た部{立に相当して，共の'貯端i飲
高度なるにもか Lわらず，顎下腺は殆んど尋常に近 骨j留の発背任椛となり殆んど尋常に近し、軟骨性化骨
い{象を示すものがあり阿腺の発育接的協えて L 、る!JJf f裂を祇明出来た。之は生前の対・H~!を採i民出来なかっ
見が認められ，耳下腺は企例に亘って明瞭な発背不 たためl稲'i~ぎする都は出来ないが，他の'同'1欧骨の病~
金を示すのに比較してj本症の原悶として関与秤j々 皮及びi臨床的主防尽をも考慮してバロチン治療による
耳下腺に劣るものι考える惑が出来る。 効来と・考える事が出来る。
次に明E波路以外の内分泌臓器けI先述せる京rtき央験 かくして水症が鱗方〈知〉教J変及び滝沢教授の提唱
的無喧fil液l隙症に際して認められる其の二次的病~~作 せられる軟骨軟化'I~I:/I手 ilØ\'貯疾患 (Osteoarthrosis
と金〈同一時傾向の所見を示す。殊に脳下~:休，甲状 chondromalacica，Ogata)に隠し，駅液腺内分泌
ベツグ病及び老人性機Y与を木態とし，カシ1;機能的腺，ラ氏島の機能充進{加工討:悶さるべき所見と公う 
事が出来る。f.l~11生関節j航(波形性関関j症〉とも紺接な関係、にある
上述の諸・点より胎児性i欽"手典栄議症の隊悶として 取が統|珂し得たと，思考する。 
皮腺〈殊に耳下腺〉の形成不全が最も考えられ，71!盟f:
結 論 
1) 定型的n合児性軟骨英栄養症の 11症例(r-Iニ1，形成不全型 5例，軟化型 5例，不明型l例)
に就き，約制.解剖組織学的に検察し，共の病態及び原因を唾液!線内分泌、学的立場より考察した。 
2) 本肢は系統的骨軟骨組.織の疾風であるのみでなく，更に皮府，紡合繊(弾力繊維系統を
合む)，脂肪組織，筋肉，腕組織等に亘る全身の INd挺性組織の疾風でもあり，所 Nt~1尚謎共栄議症 
(Mesenchymodystrophia，Ogata)を共の病態と認めるO 
3) 症例の全例に於て磁波!践例とに耳下腺に組織学的に若切な発vi不全を認め，倒余の内分泌
旅j臓部には実験的史認l 蟻液腺内分泌l蜂液!除症に見る二次的病変併を認め，主主に本症はI 埠碍を原因
とし所制軟骨軟化性問刻節疾態 (Osteoarthrosischondro.Ii1alacica，Ogata)の一環として
カシン・ペック病及び老人性波協'I~I;関節肱(変形性関節症)とも僚接な関係にあるものと考える 0 
4) 軟化型症例の軟骨軟化病巣の周辺軟骨iJ!;質内に於て所 m~軟骨細胞|削指u織部11綿逃館監現象
を説明し，共に所制アスベスト繊維と弾力繊維様制u繊維とを区別した。 
1(5) 臨床的にパロチン治療を施した生後症例 3例中の 1例に於いて組織学的に骨端軟骨!膏の
発育分化の1I各々正鴻兇の共に近い恢復を百lE明し，臨床的事項と供に共がパロチン治療の効果と
忠われる事を記放した。 
6) バロチン治療を施した症例には全例に亙ってi抑止軟骨居内の特殊な部位に，対照例及び
バロチン治療を施さなかった本症態児に見られる磁のない，微細な薬常物質の沈務が認めら
れ，向其の本態は不明瞭であるが，軟骨組織の新生と一定の関係が容するであろう事を述べ
〆 t 
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た。之に創刊、ては更に今後の検紫に侠たねばならなし、。
稿を終るに臨み，終始御指導並ひVこ御械関を賜わった恩師滅沢延次郎教俊，研究指針を賜わっ
た緒方知三郎名蓄を教綬，並びに貴意.なる材料を提供下さった千楽大学小児科学教掻，東京大学産
婦人科学教室，京都大学産婦人科学救護，東北大学病理学教窓，長崎大学病理学教室，京都府立
陵科大学産婦人科学並びに病恕.学教患の脊伯:に或心より御礼申上げる。殊に千葉大学小児科学教
室佐々木哲丸教授並びに神間勝決博士の御助力を培う致レ深甚なる感謝を搾げる。
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附 図 
(1) (2) 
f症例 (Xlj形成不全型大腿骨遠端 (H-E染色〉
骨端軟骨層の組織像 生長層，肥大層の存在不
明瞭，~性軟骨突起乏しく，原始骨梁形成乏し
く，横梁を形成し，原始骨髄は肥大層内深く侵
入し，軟骨骨髄管は多く認めらられる。 
(3) 
症例(XlJ前図の一部を更に (H-E染色〉
強拡大結合織性骨形成を示す。
症例〔盟〕形成不全型 (H-E染色〉
大腿骨近端弱拡大定型的骨膜索の侵入像
骨端軟・骨層は欠如する。
く4)
症例~ (底〕軟化型 (H-E染色〉
嚢状液化病巣
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(5) 
4島 
• .， 
症例〔医〕軟化型 (H-E染色〉
軟化病巣周辺に見られる所
謂アスベスト繊維化病巣。 
(7) 
症例 [V]軟化型胎生9ヶ月合 (H-E染色〉
皮膚の組織像 表皮層の萎縮扇平イヒ，
真皮層の粗暴言化，皮下脂肪組織の萎縮。 
(9) 
(6) 
症例[Vll) (アザY染色〉
甲状軟骨の早期化骨像 
(8) 
症例〔医〕軟化型携骨遠端 (H-E染色1
バロチシ投与による効果と考えられ
る殆んど尋常に近い骨端軟骨層。 
(10) 
バロチシ投与症例(IX)(ツエロイヂ y包堤切片〉 バロチシ投与症例 CIXJ(ツエロイヂy包埋切片〉 
(Weigert氏エラスチカ染色〉 (Weigert氏エラスチカ染色〉
骨端軟骨静止層内血管を(半う結合織索内に於けるレ 前述異常物質の強拡張大，大さ 8--30μ直径
ゾルシ y・プグシンに好染する微細異常物質の沈著。 放線状突起を有する盤状物質。
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OD O~ 
バロチシ投与症例(lX)(パラフイユ/包堤切片〉 症例('"IIJ_胎生 8ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色〕 
(Weigert氏エラスチカ染色〉
強拡大静止軟骨層軟骨組織内にも沈着を示す。 
(13) (14) 
C対照例〕胎生 7ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色〉 症例 cnI]胎生 9ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色〉 
(15) (16) 
症例(¥1lIJ胎生 10ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色) (対照例〕胎生 10ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色〉
正常胎生 6--7ヶ月の発育に相当する。
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(17) (18) 
症例(1羽生後 6ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色〉 症例 [X]生後 11ヶ月 耳下腺組織像 (H-E染色〉 
2層性核列を示す条紋部の像は 腺房組織の萎縮著明，高度の脂肪症を伴う。
正常胎生末期の発育に等しし、。 
(19) (20) 
症例 [X]生後 11ヶ月 耳下腺 (H-E染色〉 〔対照例J生後 11ヶ月 耳下腺 (H丑染色〉
条紋部の強拡った 2層性不規則の核列を示 条紋部の強拡大 
し，正常胎生末期の条紋部の像に等しい。 
(21) (22) 
症例 (XJ生後 11ヶ月 (アザン染色〉 症例 (X)生後 11ヶ月 (H-E染色〉
脳下垂体 頼粒に富む，好酸 甲状腺 漉胞上皮細胞は般子形乃室円柱形，
性細胞の増生像を認める。 類摩質は淡く，壁在空胞形成も認められる。
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(23) (24) 
症例 (X]生後 11ヶ月 (H-E染色〉
陣臓 ラ氏島は不正円形，細胞
に富み F細胞の増生を示す。 
(25) 
症例 (X)生後 11ヶ月 (H-E染色〉
胸腺 萎縮著明，間質結合織増生像を認める。
(27) 
症例〔豆〕生後 11ヶ月 (H・E染色〉
副腎 皮質の萎縮著明で類脂質含量に乏しい。
く26)
症例 (X]生後 11ヶ月 (H-E染色〉
卵巣 発育尋常，原始卵及び
原始穏胞を多数に認める。 
(28) 
症例仁XJ生後 11ヶ月 (H-E染色〉 症例 (X]生後 11ヶ月 (H-E染色〉
副甲状腺 淡明細胞が多く，間質 松果腺 発育概ね尋常，実質性。
結合織増生像及び脂肪症を伴う。
